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RESUMEN

La ventilacion mecanica domiciliaria
(VMD) en Espafna haexperimentado un cre-
cimiento importante en los ultimos anos, pre-
sentando unas tasas de prevalencia (6,3/
100.000 h) muy similares a las del resto de
los paises de la UE (6,6/100.000 h). En gene-
ral la VMNI se realiza predominantemente
en los hospitales unive rsitarios, utilizandose
indistintamente respiradoresvolumeétricos y
de soporte de presion y en general a través
de mascarillas nasales. Nuestro pais es el que
presentamayores indicaciones en VMD en
la UE por enfermedades de la caja tordcica,
siendo estas ultimas, junto a las enfermeda-
des neuromusculares, las indicaciones en
donde se tiene una mayor experiencia. El
estudio de estos pacientes requiere de una
adecuada valoracion clinica y exploracion,
junto a la realizacion de pruebas comple-
mentarias tales como espirometria, gaso-
metria arterial, estudio de suefo, etc., todo
ello nos permitird establecer una correcta
indicacion de la VMNI. Con su aplicacion se
producen cambios fisiopatolégicos, mejo-
rando el reposo muscular nocturno y la fuer-
za contractil; eliminando los episodios de
hipoventilacion nocturna, mejorando la cali-
dad del suefo y restaurando la sensibilidad
de los quimiorreceptores. La VMNI ha demos-
trado su eficacia en el tratamiento del fallo
respiratorio en estos pacientes, mejorando
el intercambio gaseoso, incrementando la
supervivaria y la calidad de vida.

INTRODUCCION

Entrelas primeras indicaciones del tra ta
miento con ventilacion mecanica no invasiva
(VMNI) en el mundo se encuentran la insufi-
ciencia respira toria asociada a enfermedades
neuromusculares (infeccion por el virus de la
poliomielitis) y de las secuelas torécicas pro-
ducidas por el mismo. La epidemia sufrida por
la infeccion del virus de la polio en los afos 50
afect6 a muchos paises (Escandinavia, Reino
Unido y EE.UU., entre otros). Fue una de las
primeras indicaciones de tratamiento con VMNI
mediante ventiladores de presion negativa (pul-
mon de acero) y posteriormente, a traves de
otros dispositivos, como la coraza, el poncho,
etc. Estos dispositivos usaban presion extra-
toracica negativa como método wentilatorio
para la expansion de la caja toracica, generando
una presion negativa y flujo en la via aérea.
Desafortunadamente, los ventiladores de pre-
sion negativa presentan grandes limitaciones
e inconvenientes (tamano, dificil movilidad y,
el mds importante, podian producir obstruc-
cion de la via aérea superion)®.

En 1984, Delaubier y Rideau® introdu-
jeron la ventilacion a presion positiva inter-
mitente nasal (VPPIN) para el trammiento de
los pacientes con distrofia muscular. Desde
entonces ha sido usada para el tratamiento
del fallo respiratorio agudo y del crénico, sien-
do sus indicaciones ampliadas a otras enfer-
medades (Tabla 1), y su expansion coincide
con el uso de las mascarillas nasales y facia
les introducidas por Sullivan et al. en el tra-
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FIGURA 1. Porcentaje y uso de la VMD en las enfer-
medades respira torias en paises de la UE (Estudio
Eurovent). En color blanco: enf. de las vias aéreas,
color gris, de la caja tordcica y en color negro, entf.
neuromusculares.

tamientodel Sindrome de Apnea e Hipoap-
nea del Sueno (SAHS) mediante presion posi-
tivacontinua en la via aérea. Muchos pacien-
tes se han beneficiado hasta el momento de
su aplicacion domiciliaria, proporcionando-
les una mejora de la calidad de vida y de la
supervivencia®.

EPIDEMIOLOGIA

La publicacion del reciente estudio euro-
peo Eurovent en 2005® nos ha permitido cono-
cer la prevalencia de la implantacion de la VMD
en la Unién Europea (UE) y un mejor conoci-
miento de la calidad asistencial que se realiza
con estas terapias®. Los resultados obtenidos
de este estudio realizado en 16 paises, 329
centros 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-
tantes. Es conocido que la VMNIha experi-
mentado un auge impresionante en la década
de los afos 90 e inicios del siglo XXI. Los 7.000
pacientes que estaban siendo tra tados en el
afno 2000, se han incrementado a nivel euro-
peo a cerca de 22.000 en el ano 2002. Nues-
tro pais se situaria con una prevalencia muy
proxima a la media europea, 6,3 casos/100.000
h, siendo Francia el pais con mayor implan-
tacion, 17/100.000, y Polonia junto a Grecia
en el rango inferior, 0,1-0,6 casos/100.000 h.
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El presente estudio también nos ha per-
mitido conocer las diferencias observadas con
la implantacion de esta terapia en los paises
europeos. La media de cumplimentacion de la
VMNI en los pacientes con enfermedad pul-
monar fue de menos de un ano, los afectados
por deformidades de la caja tordcica, entre
6-10 anos v, finalmente, los afectados por enfer-
medades neuromusculares con una duracion
superior a los 6 anos. En los paises del norte
de Europa (Polonia, Noruega, Holanda), la
mayoria de los pacientes con VMD estan afec-
tados de enfermedades neuromusculares; pai-
ses como Austria, Portugal e Italia presentan
tasas elevadas de VMNI en pacientes con
EPOC. Francia es el pais con mayor nimero
de VMD en pacientes con EPOC vy, finalmen-
te, Espana se caracterizapor tener el mayor
porcen taje de pacientes con VMD con altera-
ciones de la caja tordcica de Europa. Existen
también diferencias y una gran variabilidad en
el uso de los equipos de ventilacion y de inter-
fase usados en la VMD. Mientras en paises
como Bélgica y Holanda los respiradores volu-
meétricos son muy utilizados, en el Reino Uni-
doel 90% de los tratamienis se realizan con
equipos de soporte de presion. En nuestro pais
la mascarilla nasal es frecuentemente utiliza-
da, comparada con el mayor uso de traqueo-
tomias en paises como Holanda, Polonia y Ale-
mania (Fig. 1)?.

ETIOLOGIA

Las enfermedades neuromusculares se
caracterizan por lesionar la unidad motora des-
de el sistema nervioso central (SNC) hasta el
nervio periférico y el musculo esquelético. Las
complicaciones respiratorias son frecuentes
en la evolucion de estos pacientes, condicio-
nando su pronostico de vida. La afectacion ner-
viosa y de los musculos respira torios conduce
a la aparicion de insuficiencia respirataia y,
dependiendo del tipo de enfermedad, ésta pue-
de presentarse de forma aguda (Miastenia gra-
vis, Guillain-Barré, poliomielitis en fase aguda
etc), o de forma progresiva (ELA, distrofias
musculares, etc.).
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Como prototipo de estas enfermedades se
encuentranla ELA y la distrofia muscular de
Duchenne (DMD). La ELA es un trastorno dege-
nerativo progresivo caracterizado por pérdida
de las neuronas motoras superiores e inferio-
res. De causa desconocida, su prondstico es
malo, falleciendo el 80 % de los pacientes por
causa respiratoria en los 5 anos siguientes al
diagnostico.

La distrofia muscular de Duchenne es una
enfermedad muscular progresiva, con una base
genética, tras tormo recesivoligado al cromo-
soma X, causado por mutaciones del gen de
la proteina distrofina, afectando a 1/3.000 naci-
dos. La debilidad muscular y las alteraciones
de la marcha comienzan en la infancia; el falle-
cimiento por causas respiratorias ocurre a los
20-25 anos. Las diferentes enfermedades que
pueden cursar con afectacion neuromuscular
e insuficiencia respiratoria aparecen reflejadas
en la tabla 169

Diversas enfermedades que afectan a la caja
toracica pueden cursar en su evolucion con fra-
caso ventilatorio (Tabla 1). Entre todas ellas las
que pueden afectar mas profundamente a la
funcion respirataia son la cifoescoliosis y las
secuelas producidas en el traamiento de la
tuberculosis, como la toracoplastia. La cifoes-
coliosis cursa con una deformidad de la colum-
na en una angulacion anteroposterior, o un des-
plazamiento o curvaturalateral o ambos. La
severidad de la deformidad puede valorarse
mediante la medicion del angulo de Cobb, for-
mado por las tangentes al borde superior de la
vértebra mas alta y al borde inferior de la méas
baja. Su cuantificacion ha sido utilizada como
factor prondstico y predictor de los efectos de
la enfermedad sobre la funcion pulmonar y el
riesgo de fallo respiratorio. La toracoplastia con-
siste en una técnica quirurgica de colapso para
el traamiento de las enfermedades respira to-
rias (tuberculosis pulmonar, infecciones, etc.),
y fue ampliamente utilizada en los afnos pre-
vios a la aparicion de las drogas tuberculosta-
ticas. Los pacientes a los cuales se lesrealizo
este tratamiento presentan deformidades impor-
tantes de la caja tordcica, aplastamiento de

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

Sistema Nervioso Central
- Sindrome de hipoventilacion primaria
- Sindrome de Arnold-Chiari

- Sindrome de Ondina

Médula espinal
- Traumatismos
- Mielomeningocele

- Siringomielia

Asta anterior

- Secuelas de poliomielitis

- Esclerosis lateral amiotrofica (ELA)
- Enfermedad de Werdnig-Hoffman

Nervios periféricos
- Neuropatias (Enf. de Charcot Marie Toth)
- Lesion del nervio frénico

- Sindrome de Guillain-Barré

Musculares

- Distrofia de Duchenne

- Distrofia midtonica (Steiner, Thomsen)
- Distrofia facio-escdpulo-humeral

- Pardlisis diafragmatica

- Déficit de maltasa

- Miastenia gravis

- Enf. de Eaton Lambert

Alteraciones de la caja toracica

- Cifoescoliosis idiopatica

- Secuelas de toracoplastia

- Secuelas de neumotorax terapéutico
- Fibrotorax

- Herniaciones abdominales

- Obesidad

- Enf. del tejido conectivo (osteogénesis imper-
fecta)

hemitorax, escoliosis y engrosamiento pleural
y, en su evolucion, cursan con alteraciones de
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FIGURA 2. To racoplastia severa en paciente con
antecedentes de TBC.

la ventilacion y de la funcion muscular respi
ra toria origen de la insuficienciarespiratoria
hipercépnica. Otras entidades como los fibro-
torax, también pueden cursar en su evolucion
con alteraciones de la ventilacion. Entre el con-
junto de enfermedades posibles, existen enti-
dades, como las hernias abdominales y enfer-
medades del tejido conectivo, que también
pueden alterar el funcionamiento de la caja tora-
cica pero son menos prevalentes!%12 (Fig. 2).

FISIOPATOLOGIA
Las alteraciones fisiopatoldgicas respirato-

rias son multiples y comunes tanto para los
pacientes con alteraciones de la caja torécica,
como con enfermedades neuromusculares.
Estas obedecen a causas multifactoriales entre
las que se encuentran: presencia de un patron
ventilatorio restrictivo, alteraciones de la rela-
cion ventilacion-perfusion (V/Q), alteraciones
en el control de la ventilacion y durante el sue-
fo y finalmente alteraciones durante el ejer-
ciciot0-15),

A. La alteracion ventilatoria restrictiva se
caracteriza por una disminucion de los
volumenes pulmonares: capacidad pul-
monar total (CPT), capacidad vital forzada
(CVF), capacidad residual funcional (CRF)
y capacidad vital (CV), siendo escasamen-
te alterado el volumen residual (VR). En los
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pacientes con alteraciones de la caja tora-
cica, existe una estrecha relacion en la seve-
ridad, entre la angulacion de la escoliosis
y la restriccion wventilatoria registrada Se
han establecido féormulas que predicen la
CV (%) = 87,6-0,338 (angulo de Cobb).
Para dngulaciones de Cobb superiores a
100°, la CV es igual o inferior al 50% del
previsto. La deformidad de la caja toraci-
ca condiciona un torax rigido, reduciendo
la compliance pulmonar y la respiratoria.
La presencia de atelectasias por disminu-
cion de la ventilacion condicionan una
mayor alteracion de la misma. La difusion
pulmonar (DLCO) esta escasamente alte-
rada en estos pacientes, siendo los valores
normales cuando esta se corrige con el
volumen alveolar (KCO) (Fig. 3).

En los pacientes con secuelas de tubercu-
losis, la existencia de un patron restrictivo
puede estar asociado a la presencia de:
fibrotdrax, lesion del nervio frénico, resec-
cion pulmonar previa, lesiones del parén-
quima pulmonar, etc. Tampoco es extrafo
observa en estos pacientes alteraciones
ventilatorias obstructivas, secundarias a la
existencia de antecedentes de tabaquismo,
enfisema paracicatricial, bonquiectasias
pulmonares, etc.(1015),

Las alteraciones del patron ventilatorio en
estos pacientes se caracterizan por un
incrementoen la frecuencia respiratoria,
disminucion del volumen corriente y una
respiracion rapida y superficial. A medida
que el volumen corriente se reduce, la pro-
porcion entre éste y el espacio muerto
aumenta, provocandose hipoventilaciones
alveolares. La respuesta ventilatoria al CO;
esta disminuida, siendo proporcional al
grado de afectacion de la caja tordcica.
La debilidad muscular se traduce en una
disminucion de las presiones maximas ins-
piratoria y espira toria observadas en los
pacientes neuromusculares, pero también
en las deformidades tordcicas por altera-
cion en la estructura (disto rsion y alinea-
cion musculares)6-18),
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FIGURA 3. Escoliosis severa en paciente en tratamiento con VMNI.

D. Las alteraciones de la VIQ estan relacio-
nadas con la presencia de microatelecta-
sias pulmonares o por la existencia de feno-
menos de shunt.

E. Elsueno de los pacientes con enfermeda-
des neuromusculares y deformidad tordci-
ca se caracteriza por una disminucion del
tiempo to tal de sueno, predominando el
sueno en fase superficial, con presencia de
multiples desperta res y disminucion del
sueno REM con una saturacion basal de oxi-
geno disminuida, presencia de desatura-
ciones multiples tipo valle predominantes
en los periodos de sueno REM (periodo con
movimientos oculares rapidos), acompa-
fiados de disminucion de la wventilacion
(hipoxemia e hipercapnia), todo ello a con-
secuencia de la hipotonia muscular en esta
fase de sueno. Pueden observa rse ocasio-
nalmente episodios de apneas en el suefo
como ocurre en la DMD"? (Fig. 4).

E Las pruebas de esfuerzo estan muy alte-
radas en estos pacientes, siendo imposible
de realizar en algunos pacientes a conse-
cuencia de su enfermedad.

CLINICA

Las manifestaciones clinicas que presen-
tan estos pacientes estan estrechamente rela
cionadas con el grado de hipoventilacion alveo-
lar nocturna. Las alteraciones del intercambio
gaseoso comienzan durante el sueno (fase REM),
presentandose los primeros sintomas durante
el mismo. Segun progresa la severidad de la hipo-
ventilacion alveolar, a los sintomas nocturnos se
asocia la sintomatologia diurna, instaurandose
progresivamente el fallo respiratorio y el cor pul-
monale. Los sintomas relacionados con hipo-
ventilacion alveolar se expresan en la tabla 2.

Las deformidades de la caja tordcica (esco-
liosis, toracoplastia, etc.) progresan con la edad,
presentandose empeoramientos anuales de 1
a 2 grados. El comienzo de los sintomas sue-
le ser tardio, en general suelen comenzar a
partir de la 52 década de la vida, desarrollan-
do en los anos posteriores el fallo respiratorio
y el cor pulmonale, principal causa de falleci-
miento en estos pacientes.

Las alteraciones respiratoias que conlle-
van la presencia de fallo respiratorio son méas
frecuentes en aquellos pacientes que presen-
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FIGURA 4. Polisomnogrdia nocturna en paciente
con cifoescoliosis severa, registros mediante ox i-
metria nocturna (Sat O,) y medicion transcutanea
de CO». Se aprecian desaturaciones arteriales en
fase de suefio REM. (Modificado de Simmonds AK)
(Referencia 12).

tan escoliosis seve ras con angulaciones de
Cobb superiores a 80°, escoliosis largas (tora
cicas y cervicales altas) y escoliosis de inicio
muy temprano en la infancia. La determina-
cion seriada de la capacidad vital (CV) es un
parametro importante en el control evolutivo
de estos pacientes, la presencia de valores infe-
riores a 1 litro (menor del 50 % de su valor ted-
rico), se asocian a una mayorpredisposicion
de presentar complicaciones respiratorias!om.

Los pacientes con enfermedades neuro-
musculares presentan debilidad de los mus-
culos respira torios con disminucion y, en oca-
siones, ausencia to tal de actividad fisica; la
disnea es un sintoma muy frecuente y precoz,
Ccuya sensacion se acentua con el esfuerzo res-
piratorio. La tos suele ser ineficaz porque los
musculos respiratorios son incapaces de pro-
ducir una elevada presion pleural positiva, que
induce normalmente una compresion dina-
mica de las vias aéreas centrales y una acele-
racion transitoria del flujo, esto conlleva una
mayor predisposicion para las infecciones pul-
monares.

A consecuencia de la debilidad muscular
progresiva, el patron respiratorio se modifica
a una respiracion mas rapida y superficial. El
volumen corriente disminuye, la proporcion
entre éste y el espacio muerto aumenta, apa-
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TABLA 2. Sintomatologia relacionada
con hipoventilacion alveolar nocturna

Cefalea y/u obnubilacion diurna mas intensa al
despertar

Dificultad para conciliar el sueno

Despertares durante el suefio con sensacion de
dificultad para respirar

Somnolencia diurna

reciendo la hipoventilacion alveolar (hiper-
capnia e hipoxemia). La insuficiencia respira-
toria hipercépnica aumenta con la debilidad
de los musculos respiratorios, siendo mas fre-
cuente cuando la fuerza muscular es menor
del 30% del valor normal. Estudios nocturnos
han revelado como estas alteraciones se ini-
cian durante el sueno, siendo frecuentes los
despertares y las hipoventilaciones nocturnas
(desaturaciones y fases de hipercapnia transi-
toria) mas frecuentes en fase de suefio REM.
Estas alteraciones son la antesala de la insu-
ficiencia respiratoria diurna 1920,

DIAGNOSTICO

La gran mayoria de los pacientes con esco-
liosis no desarrollan patologia cardiorrespira
toria; no obstante, es importante identificar al
grupo de pacientes con factores de riesgo. Las
manifestaciones clinicas y los hallazgos de
exploraion, junto a la determinacion perio-
dica de la CV, son de suma importancia en el
control de la evolucion; los pacientes con esco-
liosis precoces (antes de los cinco anos) y aque-
llos con CV < 50% (valor teorico) son los que
mas probablemente desarrollaran complica-
ciones respiratorias en su evolucion.

Los pacientes con enfermedades neuro-
muscularessuelen presentar en general una
evolucion cronica (ELA, distrofias musculares,
etc) y solo en ocasiones se presentan situa-
ciones de fallo respiratorio agudo como ocu-
rre en la Miastenia gravis, Guillain-Barré, etc.
La debilidad muscular se hace evidente en la
exploracion fisica, apreciandose dificultad para
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andar, adoptar la bipedestacion y, de manera
mas severa, con dificultad para hablar o inge-
rir liquidos. La disnea, la tos ineficaz y la pre-
sencia de cefalea matutina y somnolencia diur-
na pueden observarse en los diferentes estadios
de la enfermedad.

La determinacion de la funcion pulmonar
mediante espirometria, pletismografia y difu-
sion, gasometria arterial, estudio de la funcion
muscular respira toria, funcionalidad diafrag-
matica, radiologia tordcica, junto con estudios
nocturnos mediante la poligrafia cardiorres
piratoria-polisomnografia, nos ayudaran a
detectar signos de hipoventilacion alveolar noc-
turna, hallazgos incipientes de un fallo respi
ratorio en estos pacientes (Tabla 3).

TRATAMIENTO

El tralamiento de estos pacientes requie
re de la aplicacion de medidas generales y
especificas. Entre las primeras citaremos una
valorxion general que incluya un adecuado
soporte nutricional, hidra tacion, vacunacion
antigripal y antineumococica, abstinencia taba-
quica, evitando la obesidad, e instaurando un
pro g rama de fisioterapia y rehabilitacion res-
piratoria.

Entrelas medidas especificas podriamos
citar en primer lugar la cirugia ortopédica,
como una medida de prevencion, en el futu-
ro, de las posibles complicaciones respirato
rias. La cirugia correctora de la deformidad de
la columna (escoliosis, cifosis, etc.), mediante
la aplicacion de las varillas de Harrington, se
ha mostrado eficaz cuando se realiza en la ado-
lescencia, permitiendo la fijacion vertebral y
una mejora de la funcion respiratoria del 2 al
11 % (10‘1]).

La axigenoterapia respiratoria constituyo
una medida terapéutica inicial aplicada a estos
pacientes; sin embargo, sus resultados no han
sido satisfactorios, obteniendo supervivencias
del 60% a los cinco anos, en todo caso infe-
riores a las obtenidos con la VMD. Actualmente
es una medida aplicada en combinacion con
la VMD y en aquellos casos que rechazn la
terapia con VMNL

La VMNI se introdujo en la practica clinica
en la década de los 30, constituyendo una valio-
sa aportacion terapéutica como asistencia de
ventilacion respira toria durante las epidemias
de poliomielitis®'-?». Fue varias décadas mas
tarde cuando Rideau (1984)® introdujo la ven-
tilacion con presion positiva intermitente nasal
(VPPIN) para el trammiento de las enfemeda-
des neuromusculares (distrofias musculares) y,
con posterioridad, Leger la aplico en pacientes
con deformidad de la caja toracica®24.

Actualmente la VM la clasificamos en no
invasora cuando se respeta la integridad de las
vias aéreas, realizandose a través de mascari-
llas nasales, faciales, etc., y VM invasora, la
cual se realiza a traves de traqueostomia o bien
con tubo de intubacion endotraqueal.

La VMNI ha demostrado su eficacia en
pacientes con patologia neuromuscular y tora-
cogena, mejorando la supervivencia, su cali-
dad de vida y el suefio. Hay varios mecanis-
mos que nos permiten conocer su utilidad en
estes pacientes: 1) el reposo de la muscula-
tura respira toria durante el sueno, que permi-
te una mejora de la fuerza contractil durante
el periodo de vigilia; 2) mejora de la calidad
del sueno a través de la correccion de los epi-
sodios de hipoventilacion y desaturacion fun-
damentalmente en la fase de suefo REM, dis-
minuyendo los despertares nocturnos
(arousals); y 3) al actuar frente a la hipoventi-
lacion nocturna mejora la sensibilidad de los
quimiorreceptores centrales y periféricos?>27.

Las indicaciones para el tratamientocon
VMNI en pacientes con enfermedades neu-
romusculares (neuropatias, miopatias, distro-
fias musculares, ELA, etc.) y alteraciones de la
caja tordcica (escoliosis, secuelas post-polio,
secuelas de tuberculosis, etc.) han sido esta-
blecidas en la Conferencia de Consenso Inter-
nacional de 1999¢®. La presencia de sintomas
clinicos, como la disnea, fatiga etc., junto a
manifestxiones de hipoventilacion alveolar
(Tabla 2) son claramente una indicacion para
el inicio de VMNI, cuando se asocian alguno
de los siguientes criterios fisiologicos: a) pre-
sencia de hipercapnia (PaCO, = 45 mm de Hg)

105



J. JARENO ESTEBAN ET AL.

TABLA 3. Evaluacion de la respiracion
en las enfermedades neuromusculares y
de la caja toracica

Evaluacion clinica y exploracion

- Historia: disnea, ortopnea, dificultad para toser,
tragar, presencia de cefalea matutina, som-
nolencia diurna, etc.

- Exploracion: taquipnea, cianosis, movimien-
to paradojico abdominal, amiotrofias, con-
traccion de los musculos del cuello.

Radiologia
- Rx de toérax, radioscopia, ecografia, etc.

Evaluacion funcional respiratoria

- Curva flujo-volumen

- Pletismografia

- Difusion

- Capacidad vital sentado y en supino
- Gasometria arterial

- Oximetria nocturna, poligrafia, polisomno-
grafia

— Presiones inspiratorias-espira torias maximas
- Presiones inspiratorias nasales

- Presiones transdiafrdgmaticas mediante
respiracion nasal

- Estudio funcional del nervio frénico

en una gasometria arterial basal; o b) demos-
tracion de alteraciones en la oxigenacion noc-
turna, registradas mediante pulsioximetria noc-
turna con Sat O, < 88 % durante cinco minutos
consecutivos; ¢) para los pacientes con enfer-
medades neuromusculares es criterio de VMNI
la demostracion de una presion inspiratoria
méaxima < 60 cm de H,O o bien una deter-
minacion de la CVF inferior al 50% del valor
de referencia®®.

VMNI en las alteraciones de la caja
toracica

En nuestro pais, las primeras experiencias
con VMNI a presion positiva se establecen en
la década de los afios 80 en pacientes con
enfermedades neuromusculars y con esco-
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liosis®?31. Desde su inicio su crecimientoha
sido espectacular, como asi lo demuestran los
estudios realizados en nuestro pais en el afio
200062y, posteriormente, con los resultados
publicados en el estudio Eurovent®. En cuan-
to a las indicaciones, nuestro pais se encuen-
tra a la cabeza de la UE en el uso de la VMNI
en pacientes con deformidades de la caja tora-
cica®9.

Aun habiéndose utilizado ventiladores con
presion negativa en el tratamiento de estos
pacientes, han sido los ventiladores con pre-
sion positiva los que han demostrado una
mayor eficacia en el tratamiento. Entre estos
ultimos disponemos de respiradores volume-
tricos y, mas recientemente, los de soporte de
presion (Bipap), ambos son igualmente efec-
tivos a la hora de administrar ventilacion no
invasivaen pacientes con alteraciones en la
caja tordcica (cifoescoliosis, toracoplastias, etc.)
con fallo respiratorio cronico. Se han realiza
do algunos estudios comparativos con ambos
tipos de wentiladores, demostrando los de
soporte de presion una mayor acepabilidad,
capacidad de adaptacion, tolerancia y efecti-
vidad en el control de las desaturaciones noc-
turnas, fundamentalmente en fase REM. Todo
ello posiblemente sea debido a su capacidad
para compensar las pequenfas fugas aéreas y
a su trigger de flujo de alta sensibilidad que
favorece la adaptacion del paciente; sin embar-
go también poseen inconvenientes al tener
limitada las presiones y ser insuficientes en la
correccion de las alteraciones del intercambio
gaseoso en algunos pacientes®34. Algunos
autores han demostrado que la ventilacion con
soporte de presion (BIPAP) no seria efectiva
para todos los pacientes, (porcentaje estima-
do en un 5%)%9. Se han estudiado también la
existencia de factores de mal pronostico en
este pacientes, considerando entre ellos la
edad avanzada, el sexo varon, el bajo indice
de masa corporal y la disminucion de la
Pa0,%9.

Los estudios realizados con VMNI son muy
numerosos tanto a nivel internacional, UE,
como en nuestro pais (Tabla 4). Los resulta
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A. SURVIVAL AFTER TRACHEOSTOMY

B. CONTINUATION OF NPPV

& of TSy, TBE0
§ ‘*x.\;,'.‘.-.- COPD (50)
E i 7'BRO (25)
a N B (55) 40 DMD (16)
B * S B
20 T*~vamm= COPD (50) 20 -
- BRO (10) -
1 | | | 1 1 1 1 1 J i I i
0 2 4 -] ] 10 o 1 2 3
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FIGURA 5. A) andlisis de la supervivencia en pacientes con traqueostomia cronica; B) curvas de supervi-
vencia en pacientes con fallo respiratorio cronico sometidos a tratamientocon VMNI a presion positiva.
Re f e rencia PP (sindrome post-polio), MYO (miopatias), DMD (distofia muscular de Duchenne), KS (cifo-
escoliosis), TB (secuelas de tuberculosis), EPOC, BRO (bronquiectasias). Modificado de Robert D y Leger

P (Referencia 28).

dos obtenidos muestran una mayor supervi-
vencia en pacientes con cifoescoliosis, respecto
aquellos con secuelas de tuberculosis, preci-
sando estos ultimos un mayor indicacion de
oxigenoterapia. La supervivencia a los 5 afnos
se aproxima al 80 %, todo ello con buena cum-
plimentadon (76-80 % ), mejora de la calidad
de vida, reduccion del numero de ingresos y
de estancias hospitalarias, permitiendo a
muchos pacientes retornar a una vida activa
(Fig. 5)6739).

VMNI en las enfermedades
neuromusculares

Las enfermedades neuromusculares sus-
ceptibles de VMNI son numerosas (Tabla 1),
pero por frecuencia de presentacion son la
DMD, distrofias midtonicas (Steinert), ELA,
Miastenia gravis, post-traumatismos, etc., las
mas frecuentes.

VMNI en la distrofia muscular
de Duchenne (DMD)

La principal causa de mortalidad en pacien-
tes con DMD obedecen a causas respiratorias.
La debilidad muscular con pérdida de su fun-
cion origina ineficacia en la tos, disminucion
de la ventilacion, riesgo de neumonias, aspi-
raciones, atelectasias y de insuficiencia re s-
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piratoria. Estas complicaciones pueden ser pre-
venibles y tratables con una adecuada valora-
cion de la funcion respiratoria. Los estudios de
supervivencia han revelado, que cuando la CVE
es inferior a un 1 litro, ésta se sitia en un 8 %
a los 5 anos. También son facto res prondsti
cos desfavo rables la disminucion del FEV1 y
el incremento de la PaCO,. Asimismo, las com-
plicaciones respiratorias son frecuentes duran-
te el sueno, observandose episodios de hipo-
ventilacion alveolar, hipoapneas y apneas
obstructivas y centrales, etc. El abordaje mul-
tidisciplinar es necesario en estos pacientes,
debiendo participar pediatras, neumologos,
neurologos, cardiologos, especialistas en nutri-
cion, ortopedas, etc. Los neumologos deben
vigilar la funcion respiratoria, realizando perio-
dicamente estudios que incluyan polisomno-
grafia o poligrafia de suefio, espirometria, gaso-
metria arterial, evaluacion de la funcion
muscular, etc., todo ello nos permitird adoptar
las medidas terapéuticas acordes con los cam-
bios evolutivos observados.

El tratamientocon VMNI puede ser nece-
sario para corregir la insuficiencia respiratoria
y las alteraciones respiratorias observadas
durante el suefio. Su instauracion se acom-
pana de una mejora en la calidad de vida y
una disminucion de la morbilidad y mortali
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dad asociadas a la enfermedad. La VMNI con
p resion positiva a través de mascarilla nasal
ha demostrado su eficacia en la DMD al igual
que en otras enfermedades neuromusculares.
Con una adecuada titulacion de los niveles de
presion (labora torio de sueno) se consiguen
corregir las alteraciones durante el sueno, mejo-
rando el intercambio gaseoso durante el dia,
ralentizando el declinar de la funcion pulmo-
nar, comparado con los pacientes con DMD
no sometidos a VMNL

La cumplimentacion del tratamiento se
aproxima al 56 %, inferior al registrado en
pacientes con alteraciones de la caja toracica
y con cifoescoliosis®®. Durante el seguimien-
to pueden ser observadas complicaciones debi-
das a la presion de la ventilacion y a las mas-
carillas (interface), observandose irritaciones
oculares, ulceras nasales, distension gastrica,
vomitos, etc., todas ellas deben ser corregidas.

La CPAP solo ha demostrado eficacia en
aquellos casos en los cuales ha sido demos-
trada presencia de SAHS. El uso de terapias
con ventilacion a presion negativa se han de-
sechado por la posibilidad de obstruccion en
la via aérea superior.

En presencia de hipoventilacion e hipo-
xemia es preferible el uso de ventiladores volu-
meétricos o de doble soporte de presion
(Bipap). El tralamiento asociado con oxige-
no puede ser necesario en la evolucion de
estos pacientes.

Durante la ventilacion diurna, el procedk
miento més comunmente utilizado es la VMNI
a través de la pieza bucal, utilizando respira
dores volumétricos. Existe amplia experiencia
con su uso en pacientes con DMD con CVF <
0,6 L durante seguimientos prolongados, pro-
porcionando ventajas al no interferir con la
comida, ni con el habla.

Con el tiempo los pacientes con DMD pro-
gresan a un estado de constante hipoventila
cion, requiriendo soporte ventilatorio las 24
horas del dia. Habitualmente estos pacien-
tes son ventilados a través de traqueostomia,
que proporciona una mayor seguridad en la
ventilacion y facilidad para aspirar las secre-

=

K : /
FIGURA 6. Paciente con ELA en tratamientocon
VMNI mediante respirador volumétrico y masca-
rilla nasal.

ciones existiendo, no obstante, inconvenien-
tes, como el incrementodel riesgo de infec-
cion y de obstruccion de la canula traqueal,
entreotros.

Otras técnicas de apoyo a la respiracion
han sido usadas pero con menos frecuencia y
eficacia como: respiracion glosofaringea con
utilizacion de la musculatura oral, ventilacion
con presion abdominal intermitente (Pneumo-
bel®, ventilacion con presion negativa (cora-
za), etc.(1.52),

VMNI en la esclerosis lateral amiotrofica
(ELA)

La insuficiencia respiratoria es la principal
causa de muerte en los pacientes con ELA 'y es
secundaria a la afectacion neuronal y de la mus-
culatura respiratoria. La presencia de fallo res-
piratorio agudo es infrecuente (5 %), pero posi-
ble; generalmente los sintomas como la disnea
y signos del fallo ventilatorio (hipoventilacion
alveolar) (Tabla 2) se van presentando de mane-
ra subaguda, asociados a la pérdida de fuerza
muscular, fasciculaciones, etc.(.53,

Existen un gran numero de exploraciones
para diagnosticar el fallo respiratorio en estos
pacientes (Tabla 3). Quizd sea la espirometria
con la determinacion periodica de la CVE per-
mitiendo a la vez el estudio de la funcion dia-
fragmatica (en supino y bipedestacion) una de
las mas utiles, junto a la determinacion de las
presiones espira toria € inspiratoria maximas.
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La decision de iniciar un tratamiento con
VMNI en un paciente con ELA debe ser ade-
cuadamente ponderada por el paciente y su
e n torno familiar, debiendo ser informado de
los pros y los contras de la misma. No esta cla-
ro en qué momento debe iniciarse la asisten-
cia ventilatoria y algunos pacientes no acep-
tan este tratamiento si no perciben una mejora
en la sintomatologia. La VMNI mejora la super-
vivencia en pacientes con ELA, debiendo ins-
taura rse si existen signos de fallo respiratorio,
hipoventilacion alveolar, reduccion de la CVE
< 1.000 ccy presiones musculares inferiores
al 30% (Fig. 6)©4.

La instauracion de la VMNI en estos pacien-
tes puede presentar una mayor dificultad en la
adaptacion, tolerancia y cumplimentacion que
en otras patologias de origen restrictivo Apro-
ximadamente un 50% de los pacientes recha-
zaran o presentaran inolerancia a la VMNI.
Si existe afectacion bulbar, hay una mayor pro-
babilidad de intolerancia y muerte. En estos
ultimos casos puede plantearse la VMNI a tra-
vés de traqueotomia, aunque no todos los
pacientes y sus familias lo aceptan®>56.63,

Finalmente se exponen (Tabla 5) los resuk
tados de las series publicadas nacionales e
internacionales en pacientes neuromuscula
res que han recibido tratamiento con VMNI.
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