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ABSTRACT

Non-invasive respiratory care, combining with ventilatory support, initially at night and then during 24 hours/day, even in
patients with minimal vital capacity and the implementation of specifics techniques like mechanically assisted coughing, glossopharyngeal
breathing and air stacking, have contributed to a better quality of life and survival of patients with neuromuscular diseases. It is essential
for health care professionals to know all the therapeutic possibilities for their patients and their families, so as the disease progresses it
would facilitate their decision-making. Technological advances and proper training for patients and caregivers facilitate the stay at home
and promote their autonomy and integration, without depending on hospital nor permanent nursing care.

In November 2016 it was carried out the Noninvasive Ventilatory Support workshop/meeting with more than 200 physicians,
physiotherapists, respiratory therapists and nurses in Montevideo, Uruguay. It was conducted by Dr. John Robert Bach, Medical Director of
the Center for Non-Invasive Mechanical Ventilation at Rutgers New Jersey School of Medicine in Newark, New Jersey. Dr Bach is recognized
worldwide for his extensive background in studies and publications on noninvasive ventilation and neuromuscular diseases.

Keywords: neuromuscular diseases, non invasive ventilation, assisted cough, glossopharyngeal insufflation, air stacking,
tracheostomy

RESUMEN

Los cuidados respiratorios no invasivos, combinando la asistencia ventilatoria, inicialmente nocturna y luego durante las
24 h del dia, incluso en pacientes con capacidad vital minima, mas la implementacion de estrategias complementarias de tos asistida,
respiracion glosofaringea y apilamiento de aire (air stacking) en forma activa o pasiva han contribuido a una mejor calidad de vida y
sobrevida de los pacientes con enfermedades neuromusculares. Resulta esencial que los profesionales de la salud, conozcan todas las
opciones terapéuticas al informar a sus pacientes y sus familias, de modo que ellos puedan tomar sus mejores decisiones en la medida que
la debilidad e hipoventilacion progresen. Los avances tecnolégicos, la capacitacion de los pacientes y sus cuidadores facilitan su estadia
en el hogar sin depender de instituciones o cuidados de enfermeria permanentes, promoviendo su autonomia e integracion, disminuyendo
el riesgo de falla respiratoria conducente a intubacion endotraqueal y/o a traqueostomia. Los dias 24 y 25 de noviembre del 2016, en
Montevideo tuvo lugar un encuentro de capacitacion en cuidados respiratorios no invasivos con mas de 200 profesionales médicos,
kinesiologos y licenciadas de enfermeria, destacando los avances y experiencia consolidad por el Dr. John Bach en mas de 30 afios de
ejercicio profesional en pacientes con sindromes de hipoventilacion secundario a enfermedades neuromusculares y otras condiciones
que debilitan la bomba respiratoria. Las recomendaciones claves se resumen en este articulo, destacando como estos avances requieren
impulsar un cambio de paradigma en la forma en que los profesionales de la salud ven y tratan a estos individuos.
Palabras clave: enfermedades neuromusculares, asistencia ventilatoria no invasiva, tos asistida, respiracion glosofaringea,
traqueostomia

Correspondencia:

Dr. Francisco Prado Atlagic

Servicio Pediatria

Departamento de Pediatria

Campus Centro Universidad de Chile.
Hospital Clinico San Borja Arriaran

Santa Rosa 1234 — Santiago

Correo electronico: fpradoatlagic@gmail.com

Contenido disponible en http://www.neumologia-pediatrica.cl




Cuidados respiratorios para pacientes con enfermedades neuromusculares

Neumol Pediatr 2017; 12 (3): 103 - 113

ABREVIATURAS
ENM: AVNI: BIPAP: High Span CVRS: AME:
Enfermedad Asistencia Presion positiva BIPAP: Calidad de Vida Atrofia muscular
neuromuscular ventilatoria en 2 niveles o Presiones relacionada a espinal
no invasiva Binivelada diferenciales salud
SMN: prolongada elevadas mas de cv:
Gen de CPAP: 10 cm de H,0 CNVS: Capacidad vital
supervivencia de A/C: Presion continua Soporte ventilatorio
la motoneurona Modalidad positiva en las RPM: no invasivo con PETCO,:
asistida controlada vias aéreas para Respiraciones presion positiva G0, espirado
MIC: por volumen o tratar el SAOS por minuto intermitente maximo o
Capacidad presion continuo (24h) Endtidal CO,
maxima DM: Sp0,;:
de insuflacion DMD: Distrofia mioténica Saturacion de la ELA: GPB:
Distrofia muscular oxihemoglobina a Esclerosis lateral Respiracion
PtcCO,;: de Duchenne MIP: través de oximetro amiotrofica glosofaringea
CO, transcutaneo Presion inspiratoria de pulso
OVAS: maxima en boca PCF: SAOS:
PFM: Obstruccion de la MEP: Pico flujo de la tos Sindrome apnea
Peakflow meter via aérea superior Air Stacking: Presion espiratoria obstructiva del
o flujometro Apilamiento de aire maxima Ambu bag: suefo
FEF: en forma activa Resucitador manual
Flujo espiratorio LVR: para realizar tos TRS:
maximo Coughassist: Lung volumen asistida manual Trastorno
Dispositivo mecanico recruitment o respiratorio del
Lipseal: de tos asistida reclutamiento PSG: suefo
Interfase no invasiva de volimenes Polisomnografia
de pieza bucal con pulmonares (activa
selle labial 0 pasiva)
EPOC:
Enfermedad
pulmonar
obstructiva
cronica
“Ningun nifio, adolescente o adulto que pueda colaborar necesita una
traqueotomia aunque tenga marcada debilidad para respirar o toser”
“No cooperative infant, child, or adult needs a tracheostomy tube
because they are too weak to breath or cough.”
Dr. John R. Bach, MD
INTRODUCCION alin mas en aquellos con ventilacion mecanica prolongada (4,5).

La sobrevida de pacientes con enfermedades
neuromusculares (ENM) y dependencias tecnolégicas especiales
ha mejorado principalmente por los cuidados respiratorios
especializados, como es la asistencia ventilatoria mecanica no
invasiva prolongada (AVNI), incluyendo la ventilacion con pieza
bucal y protocolos complementarios de tos asistida (1-3).

Pese al impacto favorable de estas practicas, esperable
en la calidad de vida relacionada a salud (CVRS) del paciente
y su familia, las cargas sicoldgicas, sociales y financieras
constituyen procesos que requieren evaluaciones en el dominio
de la bioética, especialmente desde la perspectiva moral de las
familias y en la dimension vivencial de lo que realmente significa
criar, educar y rehabilitar a un nifio(a) con discapacidad, cuando
aquello trastoca la estructura y funcionalidad del modelo familiar,

Actualmente en enfermedades genéticas, como es el caso
de la atrofia muscular espinal (AME) (6), existe el desarrollo
cientifico para conocer las mutaciones genéticas especificas y la
expresion de genes reguladores que modifican la presentacion
fenotipica de la enfermedad y por ende las posibilidades de un
mayor compromiso muscular, incluida la falla ventilatoria (7).
Del mismo modo las posibilidades de tratamientos
etiologicos de base genético, sistémico e intratecal, que
modifican estas expresiones fenotipicas, se estan desarrollando
por medio de estudios clinicos en pacientes con AME tipo 1y 2
(6-8). Ambas perspectivas abren nuevos desafios técnicos, pero
fundamentalmente éticos, al surgir la posibilidad de tamizaje
neonatal y antenatal para estudio de deleciones en el gen
de supervivencia de motoneuranas (SMN) tipo 1, como en el
numero de copias del gen regulador SMN tipo 2. Es asi como
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se podria identificar pacientes susceptibles de tratamiento con
oligonucledtidos intratecales o terapia genética con vectores
virales en etapa previa al compromiso respiratorio y conociendo
el numero de copias seleccionar mejores candidatos para
las mismas terapias (6,8). Por el contrario, en otras culturas,
creencias religiosas y legislaciones, los estudios genéticos
antenatales, en etapas tempranas del embarazo, han definido
algoritmos para consejeria a los padres de practicas abortivas,
en aquellas situaciones que se estima una alta posibilidad de
una presentacion clinica temprana (AME tipo 1) (9).

Sin embargo los pacientes y sus padres desconocen
si la financiacion de estos nuevos tratamientos en el tiempo
serda posible, una vez se demuestre efectividad, seguridad
y apropiadas evaluaciones de costo efectividad, desde la
perspectiva de lo socialmente aceptable. Esta valoracion
gtica parece no estar sustentada adn, menos en los paises de
economias intermedias como son los nuestros en América Latina
y requieren incluir principios bioéticos considerados como la
suma de conocimientos que orientan en un sentido racional la
accion humana de promover el bien (bienestar) y evitar el mal.
Estos se pueden resumir en autonomia, beneficencia, equidad
(justicia) y no maleficencia (10,11). Alun cuando estas nuevas
terapias se estan comercializando, cuyo alto costo, genera
discriminacion en el acceso, y cuyos resultados en la historia
natural de las enfermedades neuromuscular aun no esta del todo
definido, es necesario insistir en aquellas terapias respiratorias,
con logros sustantivos demostrados en las Ultimas décadas. Es
asi como el desarrollo de la AVNI 'y protocolos de tos asistida han
permitido mejorar la historia natural de casi la totalidad de las
ENM especialmente la distrofia muscular de Duchenne (DMD) y
AME. No obstante, en algunas de ellas con deterioro progresivo,
como es la AME tipo 1, caracterizadas por su evolucion mortal
sin apoyo ventilatorio, existe controversia en la factibilidad
técnica del soporte con AVNI durante las etapas tempranas
de la vida, especialmente en aquellos lactantes con trastorno
de la deglucion por compromiso bulbar severo que impida
sostener Sp0, estables sobre 95% (12-16). En funcion de esta
controversia, es frecuente que se planteen consideraciones
contrapuestas respecto a las implicancias bioéticas que dichas
decisiones provocan en los pacientes, sus familias y la sociedad
(11,17).

No obstante, incluso en estos pacientes con
compromiso bulbar severo y con imposibilidad de deglutir,
pero sin la espasticidad y distonia de los masculos faringeos,
presente en enfermedades del sistema nervioso central, como
son algunas variantes de la esclerosis lateral amiotrofica
(ELA), con compromiso de las motoneuronas superiores que
condicionan colapso y obstruccion de la via aérea superior
(1,17), es posible beneficiarlos estableciendo AVNI, protocolos
de tos asistida y alimentacion por gastrostomia, independiente
del grado de autonomia ventilatoria. De esta manera, evitando
la traqueostomia, es posible mantener el lenguaje, disminuir el
riesgo de lesiones secundarias sobre la via aérea, impactar en
aspectos de CVRS y disminuir los costos sanitarios (1,12,18).

Este articulo resume las recomendaciones clave
en los cuidados respiratorios de nifios y adolescentes con
enfermedades neuromusculares e hipoventilacion secundaria,
abordadas en las jornadas uruguayas de “Actualizacion en el
manejo respiratorio de pacientes con patologia neuromuscular”
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realizadas en Montevideo durante los dias 24 y 25 de noviembre
del 2016.

La informacion presentada se centra en los problemas
respiratorios mas frecuentes de nifios y adolescentes con ENM y
las diferentes modalidades de asistencia ventilatoria no invasiva,
en las terapias respiratorias complementarias como son tos
asistida manual y mecdnica, respiracion glosofaringea (GPB),
protocolos de retiro de traqueostomia, protocolos de extubacion
y decanulacion. Se identifican los errores mas frecuentes en la
evaluacion y manejo y se destaca como estos avances requieren
impulsar un cambio en el paradigma tradicional en que los
proveedores de salud ven y tratan a estos individuos.

BASES FISIOPATOLOGICAS

La bomba respiratoria desarrolla trabajo en la
medida que exista un comando respiratorio (ventilatory drive)
o0 control respiratorio eficiente y un sistema caja pulmén que
permita ejecutar dicha orden. Las ENM, tienen generalmente
en forma primaria un comando ventilatorio indemne que se ve
afectado en la medida que progresa la debilidad de los misculos
respiratorios y secundariamente se establece hipercapnia. No
obstante existen ENM como la distrofia miotonica (DM) y la
miopatia de Pompé de inicio tardio donde es posible encontrar
un compromiso primario del control respiratorio (19-21). Por lo
tanto en las ENM la capacidad de generar trabajo se ve afectado
por compromiso en grados variables de los distintos componentes
musculares respiratorios y por deformidades estructurales de la
caja, determinados a través de la cifoescoliosis asociada.

Los musculos respiratorios incluyen los musculos
inspiratorios, los musculos espiratorios para toser, y los
musculos bulbares para proteger las vias aéreas. Los musculos
inspiratorios y espiratorios pueden estar totalmente paralizados
sin necesidad de ser ventilado a través de una traqueostomia.
Esta situacion es posible si existe permeabilidad anatémica
y funcional de la via aérea alta (laringe, faringe y traquea), al
asistir los musculos inspiratorios mediante la aplicacion de
presion positiva en la via aérea durante la inspiracion de forma
no invasiva (AVNI) y esperar la relajacion pasiva de la caja
tordcica durante la espiracion.

La permeabilidad de las vias aéreas depende del
aclaramiento mucociliar y de poder toser eficientemente. La tos
se relaciona con 3 componentes: los volimenes pulmonares
determinados por la capacidad vital (CV) y la capacidad maxima
de insuflacion (CMI), la fuerza para la propulsion de la tos por los
musculos espiratorios y el adecuado cierre glotico que presuriza
el aire para su liberacion durante el expulsivo con la glotis abierta
durante la espiracion. Los musculos espiratorios son asistidos
mediante la aplicacién de presion negativa en las vias aéreas
0 presion positiva sobre la region toracoabdominal durante la
espiracion, o en forma combinada mecanica y manualmente
asistida. Sin embargo, la funcion de los musculos bulbares no
puede ser asistida.

En el seguimiento de los pacientes con ENM se debe
diferenciar la intensidad del deterioro de los componentes de
los musculos respiratorios y su impacto en las capacidades
ventilatorias, de tener tos eficiente y de proteger la via aérea
con una apropiada deglucion y permeabilidad de la via aérea
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supra glotica.

Cuando existe afectacion bulbar asociado a
enfermedades con compromiso de la motoneurona superior
puede existir signologia de obstruccion de la via aérea superior
(OVAS) por espasticidad a nivel de los musculos de la encrucijada
faringolaringea o supragloticos.

EVALUACION

La evaluacion funcional respiratoria ayuda en
determinar volimenes y capacidades pulmonares, la funcion de
los musculos a través de la evaluacion de las presiones maximas
inspiratorias y espiratorias en boca, de la funcionalidad de la
tos a través de las maniobras de pico flujo de la tos (PCF) y
la efectividad de la ventilacion a través de la determinacion no
invasiva de la oxigenacion (Sp0,) y CO,: CO, espirado méaximo
(PETCO,, end tidal CO,) o CO, transcutaneo (PtcCO,). Una
manera de evaluar indirectamente los musculos bulbares es
comparar los flujos espiratorios maximos (FEF) con la PCF, si la
Ultima disminuye y se equipara a la primera, es un indicador de
compromiso bulbar severo (22).

En las ENM generalmente la hipoventilacion es
inicialmente nocturna y luego progresa a hipoventilacion durante
el dia. De este modo los requerimientos ventilatorios progresan
de la misma manera. La limitante para establecer AVNI est4 dada
por la existencia de permeabilidad funcional y anatomica de la
via aérea alta.

En la evolucion natural de la funcién pulmonar
después de los 20 afios en sujetos sanos se pierde el 1 a 1.2%
de CV/afio. En los pacientes con DMD, el punto maximo de la
CV alcanzado (CVputeas) tiene lugar entre los 9 y 16 afios. A los
20 afios la CV suele disminuir hasta el 10% del valor predicho,
necesitando asistencia ventilatoria (23). Después de este CVpiatean,
los pacientes con DMD pierden del cinco al diez por ciento de
su CV cada afio (24). De la misma manera que disminuye la CV,
disminuye también la capacidad de toser. Esto se mide con la
determinacion del PCF. Cuando la capacidad vital desciende por
debajo del 40%, la PCF también caen por debajo de los 160
litros por minuto y la tos se hace inefectiva, de manera que el
paciente presenta un gran riesgo de desarrollar neumonia o fallo
respiratorio durante exacerbaciones respiratorias (25).

Los niveles de CO, en la sangre se miden,
indirectamente, con un “capnografo” que registra el PETCO,.
Otra metodologia no invasiva es la medicion del PtcCO,, ambas
tienen diferencias en los registros obtenidos que deben ser
consideradas al momento de su interpretacion (25). Cuando
la evolucion clinica del paciente hace sospechar que existe
hipoventilacion nocturna, la realizacion simultanea durante la
noche de monitorizacion no invasiva continua de la Sp0, y del
C0, aumenta la certeza de pesquisar esta hipoventilacion (27).

El espirdmetro se usa para medir la capacidad vital
con el paciente sentado y acostado y para medir la capacidad
maxima de insuflacion (MIC) luego de apilamiento de aire en
forma activa con air stacking con insuflacion manual, ambt o
con ventilacion por pieza bucal o con respiracion glosofaringea.
Seria de gran utilidad que todo médico clinico tuviese un
espirdmetro simple portatil, un flujometro (peak flow meter) para

medir el flujo méaximo de tos, un oximetro y un capnografo. Este
laboratorio basico funcional respiratorio puede ser realizado en
forma sencilla en la casa del paciente.

No es necesaria la realizacion de una bateria
completa de pruebas funcionales respiratorias a menos que
exista una buena razon para sospechar compromiso pulmonar
que condicione un trastorno de ventilacion/perfusion 'y
secundariamente hipoxia. Algunos laboratorios normalmente no
realizan la espirometria con los pacientes en decubito supino,
que es la posicion preferida para dormir y la posicion en la cual
la capacidad vital es frecuentemente menor. Tampoco miden la
capacidad maxima de insuflacion, ni el flujo maximo de tos ni el
CO0, a través de monitorizacion no invasiva.

No se debe realizar de forma rutinaria una gasometria
arterial, ya que es dolorosa y el paciente hiperventila a
consecuencia del dolor falseando las mediciones de CO,. La
monitorizacion continua nocturna de la oximetria de pulso, el
end-tidal CO,, y una determinacién del nivel de bicarbonato
venoso para saber si el paciente esta hipoventilando durante
mucho tiempo, son mediciones facilmente realizables. Cuando
se sabe que la capacidad vital es baja, el CO, en el aire espirado
es alto durante el dia y los pacientes presentan sintomas diurnos,
sabemos que el CO, es mas alto durante el suefio. Sin embargo,
cuando los pacientes no presentan sintomas claros y tienen CV
normal o limite, es Util realizar una monitorizacién nocturna de
la oximetria y capnografia sin otras pruebas adicionales de alto
costo, como es una polisomnografia (PSG). Este dltimo examen
es Util al existir sintomas potencialmente atribuibles a trastornos
respiratorios del suefio (TRS) en pacientes con CV normal sin
clara confirmacion que exista desaturacion y retencion de
C0,. No presta utilidad sino se verifica hipoventilacion con
monitorizacion simultanea de la Sp0,/PETCO, y la pesquisa solo
se centra en los eventos respiratorios (apneas, hipopneas). En
pacientes con AVNI puede ser Util para la pesquisa de eventos
residuales (28).

OBJETIVOS DE LA TERAPIA RESPIRATORIA

Los objetivos del tratamiento a largo plazo son
prevenir el fallo respiratorio, las hospitalizaciones, la necesidad
de intubacion y traqueostomia. Los objetivos intermedios son
1) mantener la “compliance” (distensibilidad) y elasticidad de
los pulmones y de la pared tordcica, permitir hablar mas alto
y lograr mejores flujos de tos mediante insuflaciones maximas
regularmente realizadas, 2) maximizar los flujos de tos, 3)
mantener esencialmente normal la ventilacion durante todo el
dia.

Para pacientes con enfermedad neuromusculares el
primer objetivo, el almacenamiento de aire se realiza usando
un resucitador manual (Ambu bag) o un ventilador de volumen.
Se suministra mediante una pieza bucal simple, una pieza
bucal con “lipseal’, o con una interfase nasal. Al paciente se
le dice que recibird de forma consecutiva volimenes de aire
que mantendrd cerrando la glotis hasta que los pulmones estén
completamente llenos de aire. De este modo, el acimulo de aire
del paciente llega hasta la capacidad maxima de insuflacion. En
pacientes con CV muy reducida hasta etapas avanzadas de su
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enfermedad son capaces de lograr casi la normalizacion de la
misma con air stacking. Otra manera de conseguir la maxima
capacidad inspiratoria es con la respiracion glosofaringea
(29,30). La capacidad maxima de respiracion glosofaringea
suele ser a menudo la capacidad inspiratoria maxima, una
maniobra correcta se logra no usando el diafragma ni ningun
musculo debajo del cuello, en pacientes con CV < 1000 ml
se pueden logran volimenes maximos de insuflacion de 3000
ml, permitiendo toser, hablar alto y mantener las vias aéreas
limpias de secreciones. Esta maniobra activa de reclutamiento
se logra en vez de usar soporte ventilatorio diurno en 25% de los
pacientes con DMD y 70% de los pacientes con lesién medular
alta. Los pacientes con disfuncion bulbar severa y traqueostomia
pierden la capacidad de realizar respiracion glosofaringea.

La insuflacion del térax a través de la AVNI permite
el crecimiento de la caja toracica y pulmon, es asi como los
pacientes con AME tipo 1 que no son precozmente ventilados
tiene un prondstico muy pobre. Cuando los pulmones de
los nifios pequenos con AME tipo 1 no reciben un rango de
movilidad y un mayor volumen de aire que el volumen corriente,
estos no crecen normalmente y la pared tordcica desarrolla un
“pectus excavatum”. En el momento en que los nifios con AME
tipo 1 presentan respiracion paradojica, es decir que el tdrax
se deprime mientras el abdomen se expande con la respiracion
requieren Soporte Ventilatorio No Invasivo Nocturno.

El segundo objetivo de la insuflacion pulmonar es
optimizar los flujos de tos. La acumulacion de secreciones en las
vias aéreas es la primera causa de neumonia, colapso pulmonary
fracaso en el destete de la ventilacion mecanica. La acumulacion
de secreciones respiratorias en el bronquio principal izquierdo
puede ocasionar atelectasia masiva del pulmon izquierdo. En los
pacientes con enfermedades neuromusculares, especificamente
DMD el 90% de la mortalidad y episodios de fallo respiratorio es
debido al fallo de los musculos espiratorios para toser y expulsar
de forma efectiva las secreciones de las vias aéreas. La tos
empieza con una inspiracion profunda, luego la glotis se cierra
durante 0.2 segundos aproximadamente y se genera una presion
toracoabdominal por los musculos del torax y abdomen de unos
200 centimetros de agua. En la tos normal se genera un volumen
de aire de 2.3 L con un flujo de 6 a 20 L/s. No es posible esperar
que pacientes con CV de 500 ml puedan toser efectivamente
incluso con asistencia manual.

Para cualquier paciente con una CV inferiora 1.5 L s
necesario almacenar un volumen de aire antes de toser con o
sin asistencia, por ejemplo utilizando una bolsa de resucitacion
(ambu bag). Esta es una forma de asistencia manual a la tos
lograda después que el paciente hace una insuflacion maxima y
la espiracion es asistida poniendo las manos sobre el abdomen
para que el aire sea empujado hacia la glotis abierta. Esta
compresion abdominal rapida genera un flujo de tos asistida
medible con un medidor de pico flujo. También es posible lograr
una compresion abdominal con un brazo cruzado sobre el pecho
para prevenir la expansion paraddjica del torax. Con tos asistida,
el flujo puede superar 160 I/m, siendo este el motivo por el cual
los pacientes neuromusculares pueden utilizar la VNI en forma
permanente sin traqueostomia (31).

El “Cough Assist™ proporciona un volumen de aire
profundo, normalmente a presiones de 40 a 60 cm H,0. Esto

es seguido de una caida en la presion de -40 a -60 ¢cm H20.
Esto crea un flujo de tos de 600 LPM, sobre 300 LPM resultan
flujos efectivos. Durante la presion negativa se puede aplicar
ademas una compresion toraco-abdominal. El Cough Assist™ es
muy efectivo para nifios por encima de los dos afios y medio.
Cuando los nifios pequefios no pueden cooperar, se les debe
aplicar insuflaciones y exuflaciones en sincronia a la inspiracion
y espiracion. Es un elemento mecanico muy Util para pacientes
con severa disminucion de la CV y es fundamental en los
protocolos de decanulacion y extubacion asociados a la AVNI.
Se puede utilizar a través de una pieza bucal, interface orofacial,
tubo orotraqueal o tubo de traqueostomia (32-34).

ERRORES MAS FRECUENTES

Los pacientes con enfermedad pulmonar tienen
generalmente incapacidad para oxigenar la sangre y no
incapacidad para ventilar. Estos pacientes con insuficiencia
respiratoria cronica hipoxémica pueden a menudo vivir por
mucho tiempo gracias a la oxigenoterapia. Los pacientes con
déficit primario en la ventilacion, por otra parte, tienen una mayor
incidencia de morbilidad y mortalidad cuando son tratados con
oxigeno. En estos pacientes con hipoventilacion los errores mas
comunes incluyen una mala interpretacion de los sintomas. A
diferencia de los pacientes con enfermedad pulmonar obstructiva
cronica (EPOC), fibrosis quistica y bronquiolitis obliterante post
viral, que pueden caminar y refieren disnea, los pacientes con
ENM que no pueden caminar, no refieren disnea, aun cuando
estan a punto de tener fallo respiratorio y paro respiratorio
secundario. Estos pacientes presentan ansiedad y dificultad para
dormir, entendiendo que al dormirse, la ventilacion y la tos se
aboliran. Cuando estos pacientes consultan en los servicios de
urgencia y son tratados con oxigenoterapia e incluso sedantes,
frecuentemente son intubados como resultado de la depresion
respiratoria ocasionada por el oxigeno.

El empleo de ayudas manuales o mecanicas para la
tos es mas efectiva y mucho menos perjudicial para las vias
respiratorias que la succion o aspiracion mediante una sonda.
Por otro lado, la succion a través de la nariz, la boca, tubos
orotraqueales o traqueostomias no logra un apropiado efecto
en las vias aéreas especialmente a izquierda y produce una
disrupcion del sistema de aclaramiento mucociliar.

No debemos jamas pensar en la oxigenoterapia
a menos que se haya hecho primero el intento de normalizar
la saturacion de la oxihemoglobina. Esto deberia realizarse a
través de la utilizacion de VNI y limpieza de secreciones de las
vias aéreas mediante tos asistida (35). Solo se puede usar O,
si el paciente esta intubado o a punto de serlo, o en pacientes
con sedacion paliativa en fase terminal. La oxigenoterapia
domiciliaria nunca es apropiada para pacientes con déficit
primario de la ventilacion. El oxigeno suplementario deprime el
centro respiratorio, incrementa la fuga aérea a través de la boca
en 10s pacientes que estan recibiendo ventilacion no invasiva
nasal, ademas provoca hipercapnia y enmascara la presencia de
secreciones respiratorias en las vias aéreas porque la saturacion
de oxigeno parece normal. Los pacientes con enfermedad
neuromuscular que reciben oxigeno en el domicilio desarrollan
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fallo respiratorio mas pronto que los pacientes no tratados con
oxigeno o aquellos tratados con ventilacién no invasiva.

Es asi como los pacientes con patologia neuromuscular
son frecuentemente evaluados inapropiadamente y tratados
como si tuvieran incapacidad para la oxigenacion secundaria
a insuficiencia respiratoria por una enfermedad pulmonar o de
las vias aéreas y no insuficiencia ventilatoria secundaria a falla
de la bomba respiratoria. Se les somete a pruebas funcionales
respiratorias muy extensas e inapropiadas. Reciben oxigeno,
broncodilatadores y terapia fisica respiratoria en lugar de usar
ayudas para los musculos inspiratorios y espiratorios.

METODOS:
en la biisqueda de los cuidados respiratorios de excelencia

El soporte ventilatorio no invasivo no es igual a
la entrega de presidn positiva continua en las vias aéreas
a 0 entregar bi-nivel de presion positiva en las vias aéreas
con un generador de flujo. El soporte ventilatorio no invasivo
es ventilacion a presion positiva intermitente a volimenes o
presiones suficientes para sostener la ventilacion alveolar,
incluso para personas con capacidad vital no medible.

La sistematizacion de este tipo de soporte ventilatorio
no invasivo permite entender que ningun paciente con
enfermedad neuromuscular, necesita traqueostomia para vivir,
excepto aquellos con ELA y imposibilidad de mantener abierta
los musculos de la encrucijada faringea. Del mismo modo
muchos pacientes no extubables, debilitados por estancias
prolongadas en unidades de cuidados intensivos pueden ser
extubados y manejados con ventilacion mecdnica no invasiva
sin recurrir a la traqueostomia. Para conseguir estos logros
se deben implementar categorias de manejo en pacientes
pediatricos y adultos como son el manejo con ventilacion no
invasiva a largo plazo, extubacion de pacientes no extubables
a soporte ventilatorio no invasivo y decanulacion de pacientes
dependientes de ventilacion mecénica prolongada invasiva.

RESULTADOS

Asistencia ventilatoria no invasiva prolongada

Entregar AVNI en lactantes con AME tipo 1 desde el
diagnostico permite evitar la deformidad del térax y ventilar en
forma eficiente pese a la debilidad de la musculatura inspiratoria,
espiratoria y deglutoria. Bach et al ha seguido desde la década
de los 80 a mas de 100 pacientes, 10 actualmente tienen mas
de 20 afos de edad. Un paciente con AME tipo 1 que ha utilizado
desde los 4 meses AVNI, actualmente tiene 30 afios. Algunos
de sus pacientes se han mantenido con CV de 0 ml por mas de
10 afios y dependientes de ventilacién no invasiva permanente
desde los 4 meses de edad, aun cuando nunca han podido
hablar, ni tragar requiriendo una gastrostomia precoz para su
alimentacion. (36)

En el grupo etario de los adultos jovenes, existen
pacientes con ELA, algunos de ellos que fueron decanulados,
que llegan a ser dependientes del ventilador continuamente

por mas de un afio sin desarrollar fallo respiratorio o requerir
hospitalizacion o tubo de traqueostomia (37).

Los pacientes con DMD son otro grupo que
generalmente luego que pierden la capacidad de marcha
requieren AVNI inicialmente solo nocturna, generalmente cerca
de los 19 afios. Hay pacientes que han superado los 40 afios de
vida y se mantienen con AVNI a traves de pieza bucal durante
el dia y con selle labial o bucal (/ipseal) durante la noche aun
cuando su CV es < 400 ml. La pieza bucal y la respiracion
glosofaringea les permite el reclutamiento activo de VC por
apilamiento activo de aire o air stacking.

Otras condiciones con hipoventilacion central que se
benefician con AVNI especialmente adaptadas para sus sillas de
ruedas motorizadas, sin compromiso de la motoneurona superior
y apropiada neurocognicion, que les permite usar la pieza bucal
(kiss triggen son pacientes secuelados de poliomelitis, pacientes
con obesidad morbida y sobreposicion con SAOS y pacientes con
traumatismo raquimedular sobre C3. En este ltimo grupo Bach
et al han reportado decanulacion exitosa de la traqueostomia en
mas de 60 pacientes (38).

Momento para el inicio de la AVNI prolongada
en forma electiva

El objetivo es mantener la ventilacion alveolar. Los
sintomas de la hipoventilacion son comunmente ignorados y
empeoran cuando la oxigenoterapia exacerba la hipercapnia.
Estos sintomas incluyen fatiga, somnolencia diurna, cefalea
matutina, dificultad para concentrarse, depresion y pesadillas. Si
los pacientes tienen una funcion pulmonar reducida y presentan
sintomas de hipoventilacion, les indicamos que prueben la
ventilacion no invasiva durante la noche. Si se sienten mejor,
se mantienen con la ventilacion no invasiva. En caso contrario
vuelven a la consulta para reevaluacion en 3 a 12 meses.

Si los sintomas no son muy claros, se monitorizan
durante el suefio la saturacion de oxigeno y el end tidal CO,. Si
el CO, es igual o mayor a 50 mmHg o la Sp0, basal < 95%, se
recomienda utilizar soporte ventilatorio a través de una interfase
nasal. La ventilacion mecanica no invasiva se aplica en modo
asistido/controlado con 800 a 1500 ml y con una frecuencia
respiratoria fisiologica. Debido a la debilidad muscular puede
ocurrir que en algin momento evolucione a apoyo ventilatorio
diurno, usandose en este caso la pieza bucal durante el dia.

Los ventiladores portatiles en modalidad A/C ciclados
por volumen son los preferentemente indicados para los
pacientes que pueden apilar aire, de manera que puedan toser
y hablar alto de forma independiente. Cuando la aerofagia es
un problema se deben usar ventiladores portatiles ciclados por
presion. Los generadores de flujo con presion binivelada o en 2
niveles (BIPAP) deben reservarse para cuando los pacientes con
ELA con afectacion bulbar severa no sean capaces de apilar aire
al no poder cerrar la glotis. Sin embargo, en muchos lugares 10s
equipos generados de flujo (BIPAP) se utilizan como alternativa
por la imposibilidad de obtener ventiladores portatiles, en estos
casos se debe utilizar presiones diferenciales altas (High spans
BIPAP) que permitan entregar soporte ventilatorio (39).

En los lactantes y nifios pequefios no es posible
encontrar, como en los nifilos mayores o adultos, los sintomas

Contenido disponible en http://www.neumologia-pediatrica.cl



Cuidados respiratorios para pacientes con enfermedades neuromusculares

Neumol Pediatr 2017; 12 (3): 103 - 113

diurnos de la hipoventilacién nocturna, por lo tanto las
indicaciones para la AVNI incluyen respiracion paradojica y
el alivio de sintomas nocturnos como sudoracion, rubor vy
taquicardia. En ellos, dado la forma de la cara diferente, es
necesario disponer de distintas interfaces, de hecho las ideales
son aquellas mas comodas, que no tengan una gran fuga de aire
no intencional, minimizando el riesgo de hipoventilacion, mala
adaptacion, inspiracion prolongada y un patrén alternante de
fuga, ventilacion, fuga de forma continua a lo largo del suefo,
produciendo un patrén de desaturacion en “dientes de sierra”
(28).

Enalgunos pacientes adultos es mas practico y efectivo
dejar la nariz libre y ventilar a través de la boca como se hace
con un /ipseal Bennet de Philips Respironics®. De esta manera se
previene la fuga por la boca. Las interfases “Hybrid" y la similar
“Liberty” proporcionan aire mediante /ipseal o mediante olivas
nasales. Las correas de la cara generan menos presion que las
interfases oronasales porque cubren mucha menos superficie y
proporcionan esencialmente un sistema cerrado para la VNI.

En pacientes con CV de 250 ml o mas pueden
incrementar temporalmente el volumen corriente para normalizar
la presion arterial de CO, pero son demasiado débiles para
mantenerla. Se les ensefia a suplementar su respiracion con
ventilacion con presion positiva intermitente mediante una pieza
bucal. De esta manera se logra mantener la Sp0O, normal y una
adecuada ventilacion alveolar (PETCO,). El dispositivo bucal se
fija a la silla de ruedas motorizada y la ventilacion es activada
por el sistema kiss trigger.

Cuando la tos se debilita y el pico flujo de tos
asistida disminuye por debajo de 200 L/min, para evitar el
fallo respiratorio los pacientes necesitan tener un oximetro de
pulso en el domicilio. En el contexto de una infeccion del tracto
respiratorio, deben tener acceso a un ventilador de volumen y
un cough assist. Ademéas se les ensefia que en el momento en
que la Sp0O, disminuye por debajo de 95% es porque presentan
hipoventilacion, secreciones en la via aérea o neumonia y fallo
respiratorio. Los pacientes aprenden a usar el oximetro de pulso
como un feedback para utilizar la ventilacion y la tos asistida y
de esa manera prevenir desaturaciones sostenidas.

RIESGOS DE LA TRAQUEOSTOMIA,
FUNDAMENTOS PARA NO TRAQUEOSTOMIZAR

al ventilador. Ademas, los pacientes ventilados con tubos de
traqueostomia tienden a requerir volimenes mayores de aire y
son hiperventilados. La hipocapnia hace mucho mas dificil la
respiracion auténoma por lo que se convierten en dependientes
de la traqueostomia. Cuando a estos pacientes se les cambia la
tragueostomia por la ventilacion no invasiva con presion positiva,
su CO, aumenta hasta normalizarse y pueden decanularse usando
sélo ventilacion no invasiva por la noche si sus capacidades
vitales estan por encima de 250 ml (42).

Los pacientes traqueostomizados también desarrollan
desacondicionamiento de los musculos respiratorios y sus
diafragmas se atrofian. Las complicaciones mas frecuentes de los
pacientes con traqueostomia durante largos periodos de tiempo
incluyen hemorragia, y tapones de moco y neumonia. El tubo de
traqueotomia es un cuerpo extrafio, y esta siempre colonizado
por bacterias patdgenas. Con el tubo no se puede toser de forma
efectiva, ademas produce secreciones en las vias aéreas que
requieren aspiracion una media de 8 veces al dia. Por otro lado,
el tubo y las bacterias causan inflamacion cronica, formacion de
granulomas, mucosidad e infeccion. Cuatro de cinco pacientes
que usan ventilacién a través de traqueostomia mueren por
complicaciones del tubo de traqueostomia dependiendo del
diagndstico. La media de supervivencia usando ventilacion con
traqueostomia es de unos 3 afios antes de que se produzca la
muerte por complicaciones del tubo (43).

Los nifios con AME tipo 1 que tienen traqueostomia,
nunca desarrollan habilidad para hablar y dependen de la
ventilacion mecanica a través de la traqueostomia durante el
resto de sus vidas (44).

Todos los pacientes que han usado de forma continua
traqueostomia y AVNI durante al menos un mes prefieren esta
Gltima para dormir, salir, hablar, tragar, por confort, seguridad,
conveniencia y en general (45).

En un estudio japonés previo a 1983, cincuenta y seis
pacientes con Duchenne no tratados murieron a los dieciocho
afos de edad. Desde 1983 hasta 1993 24 pacientes con
Duchenne fueron traqueostomizados y murieron a los 29 afios.
Desde 1993, 120 usuarios de ventilacion no invasiva estan
viviendo hasta los 40 afios. Por lo tanto estos pacientes viven
diez aflos mas sin traqueostomia (46).

PROTOCOLOS DE EXTUBACION

La traqueostomia se considera en aquellos pacientes
con ELA que tengan compromiso bulbar severo con colapso de
la via aérea superior. Esto se manifiesta cuando el pico flujo de
la tos ha disminuido hasta hacerse igual al pico flujo espiratorio
méximo (PEF) obtenido por flujometria o maniobra de espiracion
forzada maxima (40).

Comparativamente los pacientes con ENM con
traqueostomia tienen mas hospitalizaciones y neumonias que
los pacientes que reciben ventilacion no invasiva continua (41).

Diez y siete a 65% de los pacientes traqueostomizados
para ventilacion mecanica prolongada desarrollan estenosis
adquirida de la traquea lo que impide la decanulacion. Los
pacientes traqueostomizados tienen una carga bacteriana que
excede el umbral para el diagnostico de neumonia asociada
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Los pacientes sin ENM intubados por fallo respiratorio
agudo son extubados normalmente solo si son capaces de
superar la “pruebas de respiracion espontanea” y los parametros
de destete del ventilador. Sin embargo, los pacientes con ENM
no tienen fuerza para respirar o toser, tienen secreciones en
la via aérea y no cumplen los criterios convencionales para la
extubacion. Pese a esto ellos no requieren ser traqueostomizados
(47-49). En estos pacientes los criterios de extubacion incluyen
ausencia de fiebre y recuento normal de glébulos blancos, niveles
de normales de CO,, Sp0, mayor o igual a 95% respirando aire
ambiente durante doce horas, total cooperacion, sin efectos de
medicacion depresora del sistema nervioso y con las alteraciones
radiograficas resueltas o en resolucion. Se debe utilizar tos
asistida mecanica a través del tubo orotraqueal cada hora hasta
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que la saturacion de oxigeno se mantenga igual o mayor 95%.
Para la extubacion de los pacientes primero se retira la sonda de
alimentacion nasogdstrica y se coloca una interface no invasiva
(nasal, oronasal o pieza bucal) inmediatamente después de la
extubacion. Se utiliza un ventilador portatil de volumen u otro
ventilador en un modo no invasivo programando una frecuencia
respiratoria de 10 a 12 RPM, presion de soporte de 18-20 ¢m
H,0 en volumen asistido/controlado de 700-1500 ml.

Los cuidadores y la familia del paciente deben usar
la tos asistida mecanica cada veinte minutos o cuando la
saturacion desciende por debajo de 95%. De esta manera la
combinacion de soporte completo con ventilacion no invasiva
y las ayudas mecdnicas para la tos nos permiten extubar a los
pacientes inextubables.

Los pacientes con ENM no requieren traqueostomia,
excepto aquellos que tienen ELA con afectacion bulbar avanzada
y desarrollan espasticidad de la via aérea superior que impide
que la exhalacion-insuflacion mecanica limpie adecuadamente
las secreciones de la via aérea (50). En pacientes con AME tipo
2, dafio medular alto y otras ENM, si la via aérea se mantenia
permeable y no presentaban estridor, ain cuando tengan
trastorno severo de la deglucion, no requieren traqueostomia.
La imposibilidad de tener cierre gldtico y por lo tanto de tener
un nivel minimo de PCF no asistido, puede ser superado con
la generacion eficiente de flujos > a 300 LPM lograda con el
dispositivo de tos asistida mecéanica (51).

DISCUSION

La necesidad de demostrar resultados realizando
estudios controlados, ciegos y aleatorizados en tratamientos
de soporte vital en pacientes con ENM referidos a la AVNI y
protocolos de tos asistida manual o mecanica, parece éticamente
reprochable (34,52).

Estas dos estrategias de cuidados respiratorios
resultan complementarias y junto a la técnicas de reclutamiento
de volumenes pulmonares destinadas a mantener la capacidad
maxima de insuflacion pulmonar, han permitido que pacientes
con DMD, desplacen en 5 afios la declinacion maxima de la CV
comparado con reportes previos sin usar air stacking, una vez
hayan llegado a su meseta de CV (53).

Para entender la factibilidad de la AVNI en etapas
avanzadas de estas enfermedades es importante diferenciar,
el deterioro muscular bulbar derivado de las ENM, de aquel
asociado a espasticidad y distonia de los musculos faringeos,
presente en enfermedades del sistema nervioso central y en
algunas variantes de ELA, con compromiso de las motoneuronas
superiores que condicionan colapso y obstruccion de la via
aérea superior (1,18). Cuando los requerimientos de soporte
ventilatorio progresan y los pacientes con ENM requieren
ventilacion continua durante las 24 horas del dia, no solo es
posible evitar la traqueostomia, sino incluso retirarla con los
protocolos ya analizados (54-57).

En el afio 2010, 22 centros en dieciocho paises
reportaron 760 usuarios de soporte ventilatorio no invasivo en
forma continua, utilizando estos criterios restrictivos para la
traqueostomia (1).

Es por lo tanto prioritario que las ventajas y resultados
de los cuidados respiratorios no invasivos en el manejo de
pacientes con ENM progresivas y potencialmente letales deban
ser fuertemente considerados al momento de decidir en conjunto
con los pacientes y su familia que alternativa elegir. Y asi se
evita que la traqueostomia sea la Unica alternativa planteada por
desconocimiento de los profesionales de la salud de las ventajas
comparativas de la AVNI o por su mala o insuficiente indicacion
(58).

Respetando el principio de justicia es importante
que los sistemas sanitarios entiendan la importancia de
abordar los reembolsos necesarios para prestaciones de
cuidados domiciliarios que incluyan coberturas costo-efectiva
y costo-eficiente. EI escenario natural de estos pacientes debe
ser su hogar con la red de apoyo de su familia, generando
estrategias de transferencia precoz al domicilio que eviten
las hospitalizaciones prolongadas. Sin embargo, los pacientes
y sus familias deben ser responsables en hacerse cargo, con
el apropiado empoderamiento, educacion y capacitacion para
consolidar este desenlace de manera segura. Este proceso debe
considerar la dinamica, ritmo y funcionalidad de cada familia en
especial.

LaAVNI es la mejor estrategia para entregar ventilacion
mecanica prolongada en aquellos pacientes que requieren
soporte ventilatorio total (CNVS), es asi como ha permitido la
sobrevida, con buena CVRS, en pacientes con DMD por mas de
30 afios (2) y pacientes con AME Tipo 1 por mds de 20 afios
evitando la necesidad de traqueostomizar (1,13,18,59).

Los costos de ventilacion prolongada en instituciones
y en domicilio a través de traqueostomia son estrategias que en
la gran mayoria de las familias constituyen cargas financieras
y en la CVRS criticables desde una dimension técnica y ética.
Por el contrario los cuidados que incluyen AVNI, se traducen
en un mejor empoderamiento y deliberacion de las familias a
través de las responsabilidades individuales, donde los cuidados
son fundamentalmente entregados por las familias, con
financiamientos gubernamentales limitados a lo que es posible
pagar desde una perspectiva socialmente aceptable, equilibrando
los principios de beneficencia y justicia. Es asi como muchos
de los pacientes se han vuelto dependientes de la ventilacion
mecanica no invasiva sin ser hospitalizados y son manejados con
un costo del equipamiento médico menor a 10.000 ddlares por
afo. Los pacientes traqueostomizados que son cuidados por una
enfermera cuestan entre 300.000 a 400.000 ddlares al afio en
Estados Unidos (60).

CONCLUSIONES

Aln cuando existen nuevos tratamientos orientados a
la cura de las ENM de base genética, las terapias de cuidados
respiratorios ya consolidadas no deben ser postergadas. Los
cambios paradigmaticos que han permitido sustentar el soporte
de la bomba respiratoria de forma no invasiva, complementados
y favorecidos por protocolos de tos asistida manual y mecanica
deben ser considerados como opcién preferente frente a
establecer ventilacion mecanica prolongada a través de
traqueostomia.
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RECOMENDACIONES CLAVE

1. Es necesario ampliar la base conceptual de
los profesionales tratantes para comprender que
esencialmente ningln paciente con lesion raquimedular,
hipoventilacion secundaria a obesidad, o pacientes con
enfermedades neuromusuculares, excepcion hecha la de
aquellos pacientes con esclerosis lateral amiotrofica (ELA)
y compromiso bulbar severo, necesitan traqueostomia
para vivir,

2. Es necesario comprender que muchos pacientes en
estas condiciones clinicas y en cuidados criticos pueden
ser extubados a ventilacion no invasiva y tos asistida sin
requerir ser traqueostomizados.

3. Es necesario reconocer que muchos pacientes
traqueostomizados pueden ser decanulados para ser
manejados con cuidados respiratorios no invasivos.

4. Es necesario impulsar y fortalecer los conocimientos
cientificos para lograr las capacidades, habilidades y
destrezas del personal médico, enfermeras, kinesiologos
y familiares que participan en la atencion directa de
pacientes con necesidades especiales en salud que
requieren asistencia ventilatoria prolongada.

5. Es necesario impulsar el conocimiento practico de
la asistencia ventilatoria no invasiva como la alternativa
mas eficaz para asegurar la calidad de vida relacionada
a salud, manteniendo la meta centrada en el cuidado
individualizado y seguro en su hogar y con sus familias.

6. Es necesario impulsar el conocimiento en estrategias
complementarias a la asistencia ventilatoria no invasiva
como es la tos asistida manual y mecanica.

7. Es necesario impulsar la educacion continua de los
profesionales de la salud, integrandolos en actividades
modulares en los paises del cono sur latinoamericano.

Los autores declaran no presentar conflicto de intereses.
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