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RESUMEN
La ventilación mecánica domiciliaria

(VMD) en España ha ex p e r i m e n tado un cre-
c i m i e n to importante en los últimos años, pre-
s e n tando unas tasas de prevalencia (6,3/
100.000 h) muy similares a las del re s to de
los países de la UE (6,6/100.000 h). En gene-
ral la VMNI se re a l i za pre d o m i n a n t e m e n t e
en los hospitales unive rs i ta r i o s, utilizándose
i n d i s t i n tamente re s p i ra d o res volumétricos y
de soporte de presión y en general a trav é s
de mascarillas nasales. Nuestro país es el que
p re s e n ta mayo res indicaciones en VMD en
la UE por enfermedades de la caja to r á c i c a ,
siendo estas últimas, junto a las enfermeda-
des neuro m u s c u l a re s, las indicaciones en
donde se tiene una mayor experiencia. El
estudio de estos pacientes re q u i e re de una
adecuada va l o ración clínica y ex p l o ra c i ó n ,
j u n to a la re a l i zación de pruebas comple-
m e n tarias tales como espirometría, gaso-
metría arterial, estudio de sueño, etc., to d o
ello nos permitirá establecer una corre c ta
indicación de la VMNI. Con su aplicación se
p roducen cambios fisiopato l ó g i c o s, mejo-
rando el reposo muscular nocturno y la fuer-
za contráctil; eliminando los episodios de
h i p oventilación nocturna, mejorando la cali-
dad del sueño y re s ta u rando la sensibilidad
de los quimiorre c e p to re s. La VMNI ha demos-
t rado su eficacia en el tra ta m i e n to del fa l l o
re s p i ra torio en estos pacientes, mejora n d o
el intercambio gaseoso, incre m e n tando la
s u p e r v i vencia y la calidad de vida.

INTRODUCCIÓN
E n t re las primeras indicaciones del tra ta-

m i e n to con ventilación mecánica no inva s i va
(VMNI) en el mundo se encuentran la insufi-
ciencia re s p i ra toria asociada a enfermedades
n e u ro m u s c u l a res (infección por el virus de la
poliomielitis) y de las secuelas torácicas pro-
ducidas por el mismo. La epidemia sufrida por
la infección del virus de la polio en los años 50
afectó a muchos países (Escandinavia, Re i n o
Unido y EE.UU., entre otros). Fue una de las
p r i m e ras indicaciones de tra ta m i e n to con VMNI
mediante ve n t i l a d o res de presión negativa (pul-
món de acero) y posteriormente, a través de
o t ros dispositivo s, como la cora za, el poncho,
e tc. Estos dispositivos usaban presión ex t ra-
torácica negativa como método ve n t i l a to r i o
p a ra la expansión de la caja torácica, genera n d o
una presión negativa y flujo en la vía aére a .
D e s a fo r t u n a d a m e n t e, los ve n t i l a d o res de pre-
sión negativa pre s e n tan grandes limita c i o n e s
e inconvenientes (tamaño, difícil movilidad y,
el más importa n t e, podían producir obstruc-
ción de la vía aérea superior)( 1 ).

En 1984, Delaubier y Rideau( 2 ) i n t ro d u-
j e ron la ventilación a presión positiva inter-
mitente nasal (VPPIN) para el tra ta m i e n to de
los pacientes con distrofia muscular. Desde
e n tonces ha sido usada para el tra ta m i e n to
del fallo re s p i ra torio agudo y del crónico, sien-
do sus indicaciones ampliadas a otras enfer-
medades (Tabla 1), y su expansión coincide
con el uso de las mascarillas nasales y fa c i a-
les introducidas por Sullivan et al. en el tra-
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ta m i e n to del Síndrome de Apnea e Hipoap-
nea del Sueño (SAHS) mediante presión posi-
t i va continua en la vía aérea. Muchos pacien-
tes se han beneficiado hasta el momento de
su aplicación domiciliaria, pro p o rc i o n á n d o-
les una mejora de la calidad de vida y de la
s u p e r v i ve n c i a( 2 - 4 ).

EPIDEMIOLOGÍA
La publicación del reciente estudio euro-

peo Eurovent en 2005( 5 ) nos ha permitido cono-
cer la prevalencia de la implantación de la VMD
en la Unión Europea (UE) y un mejor conoci-
m i e n to de la calidad asistencial que se re a l i za
con estas tera p i a s( 6 ). Los re s u l tados obtenidos
de este estudio re a l i zado en 16 países, 329
c e n t ros encuestados con 21.526 pacientes, nos
han permitido obtener una prevalencia de la
VMD en la UE de 6,6 casos por 100.000 habi-
ta n t e s. Es conocido que la VMNIha ex p e r i-
m e n tado un auge impresionante en la década
de los años 90 e inicios del siglo XXI. Los 7.000
pacientes que estaban siendo tra tados en el
año 2000, se han incrementado a nivel euro-
peo a cerca de 22.000 en el año 2002. Nues-
t ro país se situaría con una prevalencia muy
próxima a la media europea, 6,3 casos/10 0 . 0 0 0
h, siendo Francia el país con mayor implan-
tación, 17/100.000, y Polonia junto a Gre c i a
en el rango inferior, 0,1-0,6 casos/100.000 h.

El presente estudio también nos ha per-
mitido conocer las diferencias observadas con
la implantación de esta terapia en los países
e u ro p e o s. La media de cumplimentación de la
VMNI en los pacientes con enfermedad pul-
monar fue de menos de un año, los afecta d o s
por deformidades de la caja torácica, entre
6 - 10 años y, finalmente, los afectados por enfer-
medades neuromusculares con una duración
superior a los 6 años. En los países del norte
de Europa (Polonia, Noruega, Holanda), la
m ayoría de los pacientes con VMD están afec-
tados de enfermedades neuro m u s c u l a res; paí-
ses como Austria, Portugal e Italia pre s e n ta n
tasas elevadas de VMNI en pacientes con
EPOC. Francia es el país con mayor número
de VMD en pacientes con EPOC y, finalmen-
t e, España se cara c t e r i za por tener el mayo r
p o rc e n taje de pacientes con VMD con altera-
ciones de la caja torácica de Europa. Existen
también diferencias y una gran variabilidad en
el uso de los equipos de ventilación y de inter-
fase usados en la VMD. Mientras en países
como Bélgica y Holanda los re s p i ra d o res vo l u-
métricos son muy utilizados, en el Reino Uni-
do el 90% de los tra ta m i e n tos se re a l i zan con
equipos de soporte de presión. En nuestro país
la mascarilla nasal es frecuentemente utiliza-
da, comparada con el mayor uso de traqueo-
tomías en países como Holanda, Polonia y Ale-
mania (Fig. 1)(7).

ETIOLOGÍA
Las enfermedades neuro m u s c u l a res se

c a ra c t e r i zan por lesionar la unidad moto ra des-
de el sistema nervioso central (SNC) hasta el
nervio periférico y el músculo esquelético. La s
complicaciones re s p i ra torias son fre c u e n t e s
en la evolución de estos pacientes, condicio-
nando su pronóstico de vida. La afectación ner-
viosa y de los músculos re s p i ra torios conduce
a la aparición de insuficiencia re s p i ra toria y,
dependiendo del tipo de enfermedad, ésta pue-
de pre s e n ta rse de forma aguda (Miastenia gra-
v i s, Guillain-Barré, poliomielitis en fase aguda
e tc.), o de forma pro g re s i va (ELA, distro f i a s
musculares, etc.).
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FIGURA 1. Po rc e n taje y uso de la VMD en las enfer-
medades re s p i ra torias en países de la UE (Estudio
E u rovent). En color blanco: enf. de las vías aére a s,
color gris, de la caja torácica y en color negro, enf.
neuromusculares.
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Como pro totipo de estas enfermedades se
e n c u e n t ran la ELA y la distrofia muscular de
Duchenne (DMD). La ELA es un tra s torno dege-
n e ra t i vo pro g re s i vo cara c t e r i zado por pérd i d a
de las neuronas motoras superiores e inferio-
re s. De causa desconocida, su pronóstico es
malo, falleciendo el 80% de los pacientes por
causa re s p i ra toria en los 5 años siguientes al
diagnóstico.

La distrofia muscular de Duchenne es una
enfermedad muscular pro g re s i va, con una base
genética, tra s torno re c e s i vo ligado al cro m o-
soma X, causado por mutaciones del gen de
la proteína distrofina, afectando a 1/3.000 naci-
d o s. La debilidad muscular y las altera c i o n e s
de la marcha comienzan en la infancia; el fa l l e-
cimiento por causas respiratorias ocurre a los
20-25 años. Las diferentes enfermedades que
pueden cursar con afectación neuromuscular
e insuficiencia re s p i ra toria aparecen re f l e j a d a s
en la tabla 1(8,9).

D i ve rsas enfermedades que afectan a la caja
torácica pueden cursar en su evolución con fra-
caso ve n t i l a torio (Tabla 1). Entre todas ellas las
que pueden afectar más profundamente a la
función re s p i ra toria son la cifoescoliosis y las
secuelas producidas en el tra ta m i e n to de la
t u b e rc u l o s i s, como la to racoplastia. La cifo e s-
coliosis cursa con una deformidad de la colum-
na en una angulación antero p o s t e r i o r, o un des-
p l a za m i e n to o curva t u ra lateral o ambos. La
s everidad de la deformidad puede va l o ra rs e
mediante la medición del ángulo de Cobb, fo r-
mado por las tangentes al borde superior de la
v é r t e b ra más alta y al borde inferior de la más
baja. Su cuantificación ha sido utilizada como
fa c tor pronóstico y pre d i c tor de los efectos de
la enfermedad sobre la función pulmonar y el
riesgo de fallo re s p i ra torio. La to racoplastia con-
siste en una técnica quirúrgica de colapso para
el tra ta m i e n to de las enfermedades re s p i ra to-
rias (tuberculosis pulmonar, infecciones, etc. ) ,
y fue ampliamente utilizada en los años pre-
vios a la aparición de las drogas tuberc u l o s t á-
t i c a s. Los pacientes a los cuales se les re a l i z ó
este tra ta m i e n to pre s e n tan deformidades impor-
tantes de la caja torácica, aplasta m i e n to de

h e m i t ó rax, escoliosis y engro s a m i e n to pleura l
y, en su evolución, cursan con alteraciones de

VENTILACIÓN MECÁNICA NO INVASIVA EN LAS ENFERMEDADES NEUROMUSCULARES Y DEFORMIDADES DE LA CAJA TORÁCICA

101

TABLA 1. Enfermedades en las que
puede estar indicada la VMNI

Sistema Nervioso Central

– Síndrome de hipoventilación primaria
– Síndrome de Arnold-Chiari

– Síndrome de Ondina 

Médula espinal

– Traumatismos

– Mielomeningocele
– Siringomielia

Asta anterior

– Secuelas de poliomielitis

– Esclerosis lateral amiotrófica (ELA)
– Enfermedad de Werdnig-Hoffman 

Nervios periféricos
– Neuropatías (Enf. de Charcot Marie Toth)

– Lesión del nervio frénico

– Síndrome de Guillain-Barré

Musculares
– Distrofia de Duchenne

– Distrofia miótonica (Steiner, Thomsen)

– Distrofia facio-escápulo-humeral
– Parálisis diafragmática

– Déficit de maltasa

– Miastenia gravis
– Enf. de Eaton Lambert 

Alteraciones de la caja torácica
– Cifoescoliosis idiopática

– Secuelas de toracoplastia

– Secuelas de neumotórax terapéutico
– Fibrotórax

– Herniaciones abdominales
– Obesidad

– Enf. del tejido conectivo (osteogénesis imper-
fecta)
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la ventilación y de la función muscular re s p i-
ra toria origen de la insuficiencia re s p i ra to r i a
h i p e rcápnica. Otras entidades como los fibro-
t ó rax, también pueden cursar en su evo l u c i ó n
con alteraciones de la ventilación. Entre el con-
j u n to de enfermedades posibles, existen enti-
d a d e s, como las hernias abdominales y enfer-
medades del tejido conectivo, que ta m b i é n
pueden alterar el funcionamiento de la caja to r á-
cica pero son menos preva l e n t e s( 10 - 1 2 ) (Fig. 2).

FISIOPATOLOGÍA
Las alteraciones fisiopatológicas re s p i ra to-

rias son múltiples y comunes ta n to para los
pacientes con alteraciones de la caja to r á c i c a ,
como con enfermedades neuro m u s c u l a re s.
É s tas obedecen a causas multifa c toriales entre
las que se encuentran: presencia de un patrón
ve n t i l a torio re s t r i c t i vo, alteraciones de la re l a-
ción ventilación-perfusión (V/Q), alteraciones
en el control de la ventilación y durante el sue-
ño y finalmente alteraciones durante el ejer-
cicio(10-15).
A. La alteración ve n t i l a toria re s t r i c t i va s e

c a ra c t e r i za por una disminución de los
volúmenes pulmonares: capacidad pul-
monar to tal (CPT), capacidad vital fo r za d a
(CVF), capacidad residual funcional (CRF)
y capacidad vital (CV), siendo escasamen-
te alterado el volumen residual (VR). En los

pacientes con alteraciones de la caja torá-
cica, existe una estrecha relación en la seve-
ridad, entre la angulación de la escoliosis
y la restricción ve n t i l a toria re g i s t rada. Se
han establecido fórmulas que predicen la
CV (%) = 87,6-0,338 (ángulo de Cobb).
Pa ra ángulaciones de Cobb superiores a
100°, la CV es igual o inferior al 50% del
p rev i s to. La deformidad de la caja to r á c i-
ca condiciona un tórax rígido, re d u c i e n d o
la c o m p l i a n c e pulmonar y la re s p i ra to r i a .
La presencia de atelectasias por disminu-
ción de la ventilación condicionan una
m ayor alteración de la misma. La difusión
pulmonar (DLCO) esta escasamente alte-
rada en estos pacientes, siendo los va l o re s
normales cuando esta se corrige con el
volumen alveolar (KCO) (Fig. 3).
En los pacientes con secuelas de tubercu-
l o s i s, la existencia de un patrón re s t r i c t i vo
puede estar asociado a la presencia de:
f i b ro t ó rax, lesión del nervio frénico, re s e c-
ción pulmonar previa, lesiones del parén-
quima pulmonar, etc. Tampoco es ex t ra ñ o
o b s e r var en estos pacientes altera c i o n e s
ve n t i l a torias obstructiva s, secundarias a la
existencia de antecedentes de ta b a q u i s m o ,
enfisema paracicatricial, bro n q u i e c ta s i a s
pulmonares, etc.(10-15).

B. Las alteraciones del patrón ve n t i l a to r i o e n
e s tos pacientes se cara c t e r i zan por un
i n c re m e n to en la frecuencia re s p i ra to r i a ,
disminución del volumen corriente y una
re s p i ración rápida y superficial. A medida
que el volumen corriente se re d u c e, la pro-
p o rción entre éste y el espacio muerto
a u m e n ta, provocándose hipove n t i l a c i o n e s
a l ve o l a re s. La re s p u e s ta ve n t i l a toria al CO2

está disminuida, siendo pro p o rcional al
grado de afectación de la caja torácica.

C. La debilidad muscular se traduce en una
disminución de las presiones máximas ins-
p i ra toria y espira toria observadas en los
pacientes neuro m u s c u l a re s, pero ta m b i é n
en las deformidades torácicas por altera-
ción en la estructura (disto rsión y alinea-
ción musculares)(16-18).

J. JAREÑO ESTEBAN ET AL.
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FIGURA 2. To racoplastia seve ra en paciente con
antecedentes de TBC.
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D. Las alteraciones de la V/Q están re l a c i o-
nadas con la presencia de micro a t e l e c ta -
sias pulmonares o por la existencia de fenó-
menos de shunt.

E . El sueño de los pacientes con enfermeda-
des neuro m u s c u l a res y deformidad to r á c i-
ca se cara c t e r i za por una disminución del
tiempo to tal de sueño, predominando el
sueño en fase superficial, con presencia de
múltiples desperta res y disminución del
sueño REM con una saturación basal de ox í-
geno disminuida, presencia de desatura-
ciones múltiples tipo valle pre d o m i n a n t e s
en los periodos de sueño REM (período con
m ov i m i e n tos oculares rápidos), acompa-
ñados de disminución de la ve n t i l a c i ó n
( h i p oxemia e hipercapnia), todo ello a con-
secuencia de la hipotonía muscular en esta
fase de sueño. Pueden observa rse ocasio-
nalmente episodios de apneas en el sueño
como ocurre en la DMD( 1 3 ) (Fig. 4).

F. Las pruebas de esfuerzo están muy alte-
radas en estos pacientes, siendo imposible
de re a l i zar en algunos pacientes a conse-
cuencia de su enfermedad.

CLÍNICA
Las manifestaciones clínicas que pre s e n-

tan estos pacientes están estrechamente re l a-
cionadas con el grado de hipoventilación alve o-
lar nocturna. Las alteraciones del interc a m b i o
gaseoso comienzan durante el sueño (fase REM),
p resentándose los primeros síntomas dura n t e
el mismo. Según pro g resa la severidad de la hipo-
ventilación alve o l a r, a los síntomas nocturnos se
asocia la sinto m a tología diurna, insta u r á n d o s e
p ro g re s i vamente el fallo re s p i ra torio y el cor pul-
m o n a l e. Los síntomas relacionados con hipo-
ventilación alveolar se ex p resan en la tabla 2.

Las deformidades de la caja torácica (esco-
l i o s i s, to racoplastia, etc.) pro g resan con la edad,
p resentándose empeora m i e n tos anuales de 1
a 2 grados. El comienzo de los síntomas sue-
le ser ta rdío, en general suelen comenzar a
partir de la 5ª década de la vida, desarrollan-
do en los años posteriores el fallo re s p i ra to r i o
y el cor pulmonale, principal causa de falleci-
miento en estos pacientes.

Las alteraciones re s p i ra torias que conlle-
van la presencia de fallo respiratorio son más
frecuentes en aquellos pacientes que presen-
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FIGURA 3. Escoliosis severa en paciente en tratamiento con VMNI.
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tan escoliosis seve ras con angulaciones de
Cobb superiores a 80°, escoliosis largas (to r á-
cicas y cervicales altas) y escoliosis de inicio
muy temprano en la infancia. La determina-
ción seriada de la capacidad vital (CV) es un
parámetro importante en el control evolutivo
de estos pacientes, la presencia de va l o res infe-
r i o res a 1 litro (menor del 50% de su valor teó-
rico), se asocian a una mayor pre d i s p o s i c i ó n
de pre s e n tar complicaciones re s p i ra to r i a s( 10 , 11 ). 

Los pacientes con enfermedades neuro-
m u s c u l a res pre s e n tan debilidad de los mús-
culos re s p i ra torios con disminución y, en oca-
s i o n e s, ausencia to tal de actividad física; la
disnea es un síntoma muy frecuente y pre c o z ,
c u ya sensación se acentúa con el esfuerzo re s-
p i ra torio. La tos suele ser ineficaz porque los
músculos respiratorios son incapaces de pro-
ducir una elevada presión pleural positiva, que
induce normalmente una compresión diná-
mica de las vías aéreas centrales y una acele-
ración tra n s i toria del flujo, esto conlleva una
m ayor predisposición para las infecciones pul-
monares. 

A consecuencia de la debilidad muscular
progresiva, el patrón respiratorio se modifica
a una respiración más rápida y superficial. El
volumen corriente disminuye, la pro p o rc i ó n
entre éste y el espacio muerto aumenta, apa-

reciendo la hipoventilación alveolar (hiper-
capnia e hipoxemia). La insuficiencia respira-
toria hipercápnica aumenta con la debilidad
de los músculos re s p i ra to r i o s, siendo más fre-
cuente cuando la fuerza muscular es menor
del 30% del valor normal. Estudios nocturnos
han revelado cómo estas alteraciones se ini-
cian durante el sueño, siendo frecuentes los
d e s p e r ta res y las hipoventilaciones nocturnas
( d e s a t u raciones y fases de hipercapnia tra n s i-
toria) más frecuentes en fase de sueño REM.
E s tas alteraciones son la antesala de la insu-
ficiencia respiratoria diurna(11,19,20).

DIAGNÓSTICO
La gran mayoría de los pacientes con esco-

liosis no desarrollan patología card i o r re s p i ra-
toria; no obsta n t e, es importante identificar al
grupo de pacientes con fa c to res de riesgo. La s
m a n i f e s taciones clínicas y los hallazgos de
ex p l o ración, junto a la determinación perió-
dica de la CV, son de suma importancia en el
c o n t rol de la evolución; los pacientes con esco-
liosis precoces (antes de los cinco años) y aque-
llos con CV < 50% (valor teórico) son los que
más probablemente desarrollarán complica-
ciones respiratorias en su evolución.

Los pacientes con enfermedades neuro-
m u s c u l a res suelen pre s e n tar en general una
evolución crónica (ELA, distrofias musculare s,
e tc.) y sólo en ocasiones se pre s e n tan situa-
ciones de fallo re s p i ra torio agudo como ocu-
r re en la Miastenia gra v i s, Guillain-Barré, etc.
La debilidad muscular se hace evidente en la
ex p l o ración física, apreciándose dificultad para
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TABLA 2. Sintomatología relacionada
con hipoventilación alveolar nocturna

Cefalea y/u obnubilación diurna más intensa al
despertar

Dificultad para conciliar el sueño
Despertares durante el sueño con sensación de
dificultad para respirar

Somnolencia diurna

FIGURA 4. Po l i s o m n o g rafía nocturna en paciente
con cifoescoliosis seve ra, re g i s t ros mediante ox i-
metría nocturna (Sat O2) y medición tra n s c u t á n e a
de CO2. Se aprecian desaturaciones arteriales en
fase de sueño REM. (Modificado de Simmonds AK)
(Referencia 12).
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andar, adoptar la bipedestación y, de manera
más severa, con dificultad para hablar o inge-
rir líquidos. La disnea, la tos ineficaz y la pre-
sencia de cefalea matutina y somnolencia diur-
na pueden observa rse en los diferentes esta d i o s
de la enfermedad.

La determinación de la función pulmonar
mediante espirometría, pletismografía y difu-
sión, gasometría arterial, estudio de la función
muscular re s p i ra toria, funcionalidad diafra g-
mática, radiología torácica, junto con estudios
nocturnos mediante la poligrafía card i o r re s-
p i ra to r i a - p o l i s o m n o g rafía, nos ayudarán a
d e t e c tar signos de hipoventilación alveolar noc-
turna, hallazgos incipientes de un fallo re s p i-
ratorio en estos pacientes (Tabla 3).

TRATAMIENTO
El tra ta m i e n to de estos pacientes re q u i e-

re de la aplicación de medidas generales y
e s p e c í f i c a s. Entre las primeras cita remos una
va l o ración general que incluya un adecuado
soporte nutricional, hidra tación, va c u n a c i ó n
antigripal y antineumocócica, abstinencia ta b á-
quica, ev i tando la obesidad, e insta u rando un
p ro g rama de fisioterapia y re h a b i l i tación re s-
p i ra to r i a .

E n t re las medidas específicas podríamos
c i tar en primer lugar la cirugía orto p é d i c a ,
como una medida de prevención, en el futu-
ro, de las posibles complicaciones re s p i ra to-
r i a s. La cirugía corre c to ra de la deformidad de
la columna (escoliosis, cifo s i s, etc.), mediante
la aplicación de las varillas de Harrington, se
ha mostrado eficaz cuando se re a l i za en la ado-
lescencia, permitiendo la fijación ve r t e b ral y
una mejora de la función respiratoria del 2 al
11%(10,11).

La ox i g e n o t e rapia re s p i ra toria constituyó
una medida terapéutica inicial aplicada a esto s
pacientes; sin embargo, sus re s u l tados no han
sido satisfa c to r i o s, obteniendo supervive n c i a s
del 60% a los cinco años, en todo caso infe-
r i o res a las obtenidos con la VMD. Ac t u a l m e n t e
es una medida aplicada en combinación con
la VMD y en aquellos casos que re c h a zan la
terapia con VMNI. 

La VMNI se introdujo en la práctica clínica
en la década de los 30, constituyendo una va l i o-
sa aportación terapéutica como asistencia de
ventilación re s p i ra toria durante las epidemias
de poliomielitis( 21 , 2 2 ). Fue varias décadas más
ta rde cuando Rideau (1984)( 2 ) i n t rodujo la ve n-
tilación con presión positiva intermitente nasal
(VPPIN) para el tra ta m i e n to de las enfemeda-
des neuro m u s c u l a res (distrofias musculares) y,
con posterioridad, Leger la aplicó en pacientes
con deformidad de la caja to r á c i c a( 2 3 , 2 4 ). 

Actualmente la VM la clasificamos en no
i n va s o ra cuando se re s p e ta la integridad de las
vías aére a s, realizándose a través de mascari-
llas nasales, fa c i a l e s, etc., y VM inva s o ra, la
cual se re a l i za a través de tra q u e o s tomía o bien
con tubo de intubación endotraqueal. 

La VMNI ha demostrado su eficacia en
pacientes con patología neuromuscular y to ra-
cógena, mejorando la supervivencia, su cali-
dad de vida y el sueño. Hay varios mecanis-
mos que nos permiten conocer su utilidad en
e s tos pacientes: 1) el reposo de la muscula-
t u ra re s p i ra toria durante el sueño, que permi-
te una mejora de la fuerza contráctil dura n t e
el periodo de vigilia; 2) mejora de la calidad
del sueño a través de la corrección de los epi-
sodios de hipoventilación y desaturación fun-
d a m e n talmente en la fase de sueño REM, dis-
m i n u yendo los desperta res nocturnos
(arousals); y 3) al actuar frente a la hipoventi-
lación nocturna mejora la sensibilidad de los
q u i m i o r re c e p to res centrales y periféricos( 2 5 - 2 7 ). 

Las indicaciones para el tra ta m i e n to con
VMNI en pacientes con enfermedades neu-
romusculares (neuropatías, miopatías, distro-
fias musculare s, ELA, etc.) y alteraciones de la
caja torácica (escoliosis, secuelas post-polio,
secuelas de tuberc u l o s i s, etc.) han sido esta-
blecidas en la Conferencia de Consenso Inter-
nacional de 1999( 2 8 ). La presencia de sínto m a s
c l í n i c o s, como la disnea, fatiga etc., junto a
m a n i f e s taciones de hipoventilación alve o l a r
(Tabla 2) son claramente una indicación para
el inicio de VMNI, cuando se asocian alguno
de los siguientes criterios fisiológicos: a) pre-
sencia de hipercapnia (Pa C O2 ≥ 45 mm de Hg)
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en una gasometría arterial basal; o b) demos-
t ración de alteraciones en la oxigenación noc-
turna, re g i s t radas mediante pulsioximetría noc-
turna con Sat O2 ≤ 88% durante cinco minuto s
consecutivos; c) para los pacientes con enfer-
medades neuro m u s c u l a res es criterio de VMNI
la demostración de una presión inspira to r i a
máxima < 60 cm de H2O o bien una deter-
minación de la CVF inferior al 50% del va l o r
de referencia(28).

VMNI en las alteraciones de la caja
torácica

En nuestro país, las primeras ex p e r i e n c i a s
con VMNI a presión positiva se establecen en
la década de los años 80 en pacientes con
enfermedades neuro m u s c u l a res y con esco-

l i o s i s( 2 9 - 31 ). Desde su inicio su cre c i m i e n to ha
sido especta c u l a r, como así lo demuestran los
estudios re a l i zados en nuestro país en el año
2 0 0 0( 3 2 ) y, posteriormente, con los re s u l ta d o s
publicados en el estudio Eurovent(5). En cuan-
to a las indicaciones, nuestro país se encuen-
tra a la cabeza de la UE en el uso de la VMNI
en pacientes con deformidades de la caja to r á-
cica(5,6).

Aun habiéndose utilizado ve n t i l a d o res con
p resión negativa en el tra ta m i e n to de esto s
p a c i e n t e s, han sido los ve n t i l a d o res con pre-
sión positiva los que han demostrado una
m ayor eficacia en el tra ta m i e n to. Entre esto s
últimos disponemos de respiradores volumé-
tricos y, más re c i e n t e m e n t e, los de soporte de
p resión (B i p a p), ambos son igualmente efec-
t i vos a la hora de administrar ventilación no
i n va s i va en pacientes con alteraciones en la
caja torácica (cifo e s c o l i o s í s, to ra c o p l a s t i a s, etc. )
con fallo re s p i ra torio crónico. Se han re a l i za-
do algunos estudios compara t i vos con ambos
tipos de ve n t i l a d o re s, demostrando los de
soporte de presión una mayor acepta b i l i d a d ,
capacidad de adaptación, to l e rancia y efecti-
vidad en el control de las desaturaciones noc-
t u r n a s, fundamentalmente en fase REM. To d o
ello posiblemente sea debido a su capacidad
p a ra compensar las pequeñas fugas aéreas y
a su t r i g g e r de flujo de alta sensibilidad que
favo rece la adaptación del paciente; sin embar-
go también poseen inconvenientes al tener
l i m i tada las presiones y ser insuficientes en la
c o r rección de las alteraciones del interc a m b i o
gaseoso en algunos pacientes( 3 3 , 3 4 ). Algunos
a u to res han demostrado que la ventilación con
soporte de presión (BIPAP) no sería efectiva
p a ra todos los pacientes, (porc e n taje estima-
do en un 5%)( 3 5 ). Se han estudiado también la
existencia de fa c to res de mal pronóstico en
e s tos pacientes, considerando entre ellos la
edad ava n zada, el sexo varón, el bajo índice
de masa corporal y la disminución de la
PaO2(36). 

Los estudios re a l i zados con VMNI son muy
n u m e rosos ta n to a nivel internacional, UE,
como en nuestro país (Tabla 4). Los re s u l ta-
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TABLA 3. Evaluación de la respiración
en las enfermedades neuromusculares y
de la caja torácica

Evaluación clínica y exploración
– H i s toria: disnea, ortopnea, dificultad para to s e r,

t ra g a r, presencia de cefalea matutina, som-
nolencia diurna, etc.

– Exploración: taquipnea, cianosis, movimien-
to paradójico abdominal, amiotro f i a s, con-
tracción de los músculos del cuello.

Radiología 
– Rx de tórax, radioscopia, ecografía, etc. 

Evaluación funcional respiratoria
– Curva flujo-volumen
– Pletismografía
– Difusión
– Capacidad vital sentado y en supino
– Gasometría arterial
– Oximetria nocturna, poligrafía, polisomno-

grafía
– P resiones inspira to r i a s - e s p i ra torias máximas
– Presiones inspiratorias nasales
– P resiones transdiafrágmaticas mediante

respiración nasal
– Estudio funcional del nervio frénico
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dos obtenidos muestran una mayor supervi-
vencia en pacientes con cifo e s c o l i o s i s, re s p e c to
aquellos con secuelas de tuberc u l o s i s, pre c i-
sando estos últimos un mayor indicación de
oxigenoterapia. La supervivencia a los 5 años
se aproxima al 80%, todo ello con buena cum-
p l i m e n tación (76-80%), mejora de la calidad
de vida, reducción del número de ingresos y
de estancias hospita l a r i a s, permitiendo a
muchos pacientes re tornar a una vida activa
(Fig. 5)(37,38).

VMNI en las enfermedades
neuromusculares

Las enfermedades neuro m u s c u l a res sus-
ceptibles de VMNI son numerosas (Tabla 1),
p e ro por frecuencia de pre s e n tación son la
DMD, distrofias miótonicas (Steinert), ELA,
Miastenia gra v i s, post-tra u m a t i s m o s, etc., las
más frecuentes.

VMNI en la distrofia muscular 
de Duchenne (DMD) 

La principal causa de mortalidad en pacien-
tes con DMD obedecen a causas re s p i ra to r i a s.
La debilidad muscular con pérdida de su fun-
ción origina ineficacia en la to s, disminución
de la ventilación, riesgo de neumonías, aspi-
ra c i o n e s, atelectasias y de insuficiencia re s-

p i ra toria. Estas complicaciones pueden ser pre-
venibles y tra tables con una adecuada va l o ra-
ción de la función re s p i ra toria. Los estudios de
s u p e r v i vencia han revelado, que cuando la CV F
es inferior a un 1 litro, ésta se sitúa en un 8%
a los 5 años. También son fa c to res pro n ó s t i-
cos desfavo rables la disminución del FEV1 y
el incre m e n to de la Pa C O2. Asimismo, las com-
plicaciones re s p i ra torias son frecuentes dura n-
te el sueño, observándose episodios de hipo-
ventilación alve o l a r, hipoapneas y apneas
obstructivas y centrales, etc. El abordaje mul-
tidisciplinar es necesario en estos pacientes,
debiendo participar pediatra s, neumólogos,
n e u r ó l o g o s, card i ó l o g o s, especialistas en nutri-
ción, orto p e d a s, etc. Los neumólogos deben
vigilar la función re s p i ra toria, re a l i zando perió-
dicamente estudios que incluyan polisomno-
g rafía o poligrafía de sueño, espirometría, gaso-
metría arterial, evaluación de la función
m u s c u l a r, etc., todo ello nos permitirá adopta r
las medidas terapéuticas acordes con los cam-
bios evolutivos observados. 

El tra ta m i e n to con VMNI puede ser nece-
sario para corregir la insuficiencia re s p i ra to r i a
y las alteraciones re s p i ra torias observa d a s
d u rante el sueño. Su insta u ración se acom-
paña de una mejora en la calidad de vida y
una disminución de la morbilidad y morta l i-
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FIGURA 5. A) análisis de la supervivencia en pacientes con traqueostomía crónica; B) curvas de supervi-
vencia en pacientes con fallo re s p i ra torio crónico sometidos a tra ta m i e n to con VMNI a presión positiva .
Re f e rencia PP (síndrome post-polio), MYO (miopatías), DMD (distofia muscular de Duchenne), KS (cifo-
escoliosis), TB (secuelas de tuberculosis), EPOC, BRO (bro n q u i e c tasias). Modificado de Robert D y Le g e r
P (Referencia 28).
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dad asociadas a la enfermedad. La VMNI con
p resión positiva a través de mascarilla nasal
ha demostrado su eficacia en la DMD al igual
que en otras enfermedades neuro m u s c u l a re s.
Con una adecuada titulación de los niveles de
p resión (labora torio de sueño) se consiguen
c o r regir las alteraciones durante el sueño, mejo-
rando el intercambio gaseoso durante el día,
ra l e n t i zando el declinar de la función pulmo-
n a r, comparado con los pacientes con DMD
no sometidos a VMNI.

La cumplimentación del tra ta m i e n to se
a p roxima al 56%, inferior al re g i s t rado en
pacientes con alteraciones de la caja torácica
y con cifoescoliosis(38). Durante el seguimien-
to pueden ser observadas complicaciones debi-
das a la presión de la ventilación y a las mas-
carillas (i n t e r fa c e), observándose irrita c i o n e s
oculares, úlceras nasales, distensión gástrica,
v ó m i to s, etc., todas ellas deben ser corre g i d a s. 

La CPAP solo ha demostrado eficacia en
aquellos casos en los cuales ha sido demos-
t rada presencia de SAHS. El uso de tera p i a s
con ventilación a presión negativa se han de-
sechado por la posibilidad de obstrucción en
la vía aérea superior. 

En presencia de hipoventilación e hipo-
xemia es preferible el uso de ve n t i l a d o res vo l u-
métricos o de doble soporte de pre s i ó n
(B i p a p). El tra ta m i e n to asociado con ox í g e-
no puede ser necesario en la evolución de
e s tos pacientes.

D u rante la ventilación diurna, el pro c e d i-
m i e n to más comúnmente utilizado es la VMNI
a través de la pieza bucal, utilizando re s p i ra-
d o res vo l u m é t r i c o s. Existe amplia ex p e r i e n c i a
con su uso en pacientes con DMD con CVF <
0,6 L durante seguimientos pro l o n g a d o s, pro-
p o rcionando ve n tajas al no interferir con la
comida, ni con el habla.

Con el tiempo los pacientes con DMD pro-
g resan a un estado de constante hipove n t i l a-
ción, requiriendo soporte ve n t i l a torio las 24
h o ras del día. Habitualmente estos pacien-
tes son ventilados a través de tra q u e o s to m í a ,
que pro p o rciona una mayor seguridad en la
ventilación y facilidad para aspirar las secre-

ciones existiendo, no obsta n t e, inconve n i e n-
t e s, como el incre m e n to del riesgo de infec-
ción y de obstrucción de la cánula tra q u e a l ,
e n t re otro s. 

O t ras técnicas de apoyo a la re s p i ra c i ó n
han sido usadas pero con menos frecuencia y
eficacia como: re s p i ración glosofaríngea con
utilización de la musculatura oral, ventilación
con presión abdominal intermitente (P n e u m o -
b e l t), ventilación con presión negativa (cora-
za), etc.(11,52). 

VMNI en la esclerosis lateral amiotrófica
(ELA)

La insuficiencia re s p i ra toria es la principal
causa de muerte en los pacientes con ELA y es
secundaria a la afectación neuronal y de la mus-
c u l a t u ra re s p i ra toria. La presencia de fallo re s-
p i ra torio agudo es infrecuente (5%), pero posi-
ble; generalmente los síntomas como la disnea
y signos del fallo ve n t i l a torio (hipove n t i l a c i ó n
a l veolar) (Tabla 2) se van pre s e n tando de mane-
ra subaguda, asociados a la pérdida de fuerza
m u s c u l a r, fa s c i c u l a c i o n e s, etc.( 11 , 5 3 ).

Existen un gran número de ex p l o ra c i o n e s
p a ra diagnosticar el fallo re s p i ra torio en esto s
pacientes (Tabla 3). Quizá sea la espiro m e t r í a
con la determinación periódica de la CV F, per-
mitiendo a la vez el estudio de la función dia-
f ragmática (en supino y bipedestación) una de
las más útiles, junto a la determinación de las
p resiones espira toria e inspira toria máximas.
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FIGURA 6. Paciente con ELA en tra ta m i e n to con
VMNI mediante re s p i rador volumétrico y masca-
rilla nasal.
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La decisión de iniciar un tra ta m i e n to con
VMNI en un paciente con ELA debe ser ade-
cuadamente ponderada por el paciente y su
e n torno fa m i l i a r, debiendo ser informado de
los pros y los contras de la misma. No está cla-
ro en qué momento debe iniciarse la asisten-
cia ve n t i l a toria y algunos pacientes no acep-
tan este tra ta m i e n to si no perciben una mejora
en la sinto m a tología. La VMNI mejora la super-
vivencia en pacientes con ELA, debiendo ins-
ta u ra rse si existen signos de fallo re s p i ra to r i o ,
h i p oventilación alve o l a r, reducción de la CV F
< 1.000 cc y presiones musculares inferiore s
al 30% (Fig. 6)(54). 

La insta u ración de la VMNI en estos pacien-
tes puede pre s e n tar una mayor dificultad en la
a d a p tación, to l e rancia y cumplimentación que
en otras patologías de origen re s t r i c t i vo. Apro-
ximadamente un 50% de los pacientes re c h a-
zarán o pre s e n tarán into l e rancia a la VMNI.
Si existe afectación bulbar, hay una mayor pro-
babilidad de into l e rancia y muerte. En esto s
últimos casos puede plantearse la VMNI a tra-
vés de tra q u e o tomía, aunque no todos los
pacientes y sus familias lo acepta n( 5 5 , 5 6 , 6 3 ). 

Finalmente se exponen (Tabla 5) los re s u l-
tados de las series publicadas nacionales e
internacionales en pacientes neuro m u s c u l a-
res que han recibido tratamiento con VMNI.
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