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el soporte ventilatorio domiciliario
en la insuficiencia respiratoria cronica

La insuficiencia respiratoria se produce
cuando el sistema respiratorio no
soluciona las demandas metabdlicas del
organismo, y segun el tiempo de
instauracion sera aguda o crénica. En el
ultimo caso, entre las modalidades
terapéuticas aplicables se encuentra la
ventilacion mecéanica domiciliaria. Este
tratamiento es realizado con la ayuda de
aparatos mecanicos, aplicado en el
domicilio del propio paciente.

La indicacidén general sera la presencia
de insuficiencia respiratoria cronica con
hipoventilacion alveolar, situacion clinica
estable sin respuesta suficiente al
tratamiento convencional, con los
objetivos de mejorar la calidad de vida

y la supervivencia.
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La insuficiencia respiratoria se produce cuando el siste-
ma respiratorio no soluciona las demandas metabdlicas
del organismo, no siendo posible mantener una capta-
cién suficiente de oxigeno (O,) por los tejidos o una eli-
minacion del anhidrido carbénico (CO,) por los mismos.
Se considera la presencia de insuficiencia respiratoria
cuando la PaO, es inferior a 60 mmHg o la PaCO, es
superior a 50 mmHg, con el paciente en reposo y a ni-
vel del mar. Si s6lo se objetiva un descenso de la PaO,,
con PaCO, en limites normales, estaremos ante una in-
suficiencia respiratoria hipoxémica, y si a la PaO, alte-
rada se le aflade un incremento de la PaCO, ante una
insuficiencia respiratoria hipoxémica hipercapnica. Por
tanto, la gasometria arterial es imprescindible para con-
firmar el diagnéstico de insuficiencia respiratoria y va-
lorar la gravedad.

Segun su instauracién, la insuficiencia respiratoria po-
drd ser aguda o crénica, y encontrarse compensada o
no. En la insuficiencia respiratoria aguda hipoxémica,
tendremos hipoxemia con PaCO, normal o disminuida
secundaria a la hiperventilacién. Podra existir alcalosis
con cifras de ion bicarbonato (HCO,-) normales. En la
insuficiencia respiratoria aguda global, habra hipoxe-
mia e hipercapnia, el pH estard descendido (acidosis), y
las cifras de HCO,— normales o ligeramente aumen-
tadas.

Cuando la insuficiencia respiratoria se mantiene en el
tiempo de forma estable e irreversible se desemboca en
la insuficiencia respiratoria crénica. A esta situacién se
llega por una enfermedad crénica en si misma, como la
obstruccion crénica del flujo aéreo, o por un proceso
agudo que deja secuelas definitivas. Sus causas son
muy amplias (tabla 1). En fase estable, algunos de estos
pacientes pueden beneficiarse del soporte ventilatorio
externo, ademads del tratamiento médico habitual y de la
oxigenoterapia domiciliaria.

Soporte ventilatorio domiciliario

Generalidades

Ventilacién mecanica es todo aquel procedimiento que
utiliza un aparato mecédnico para ayudar o suplir la fun-
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TABLA 1
Etiologia de la insuficiencia respiratoria crénica
subsidiaria de ventilaciéon mecanica domiciliaria

Alteraciones del control de la ventilacién
Sindrome de hipoventilacién alveolar central
Sindrome de hipoventilacién-obesidad

Enfermedades neuromusculares
Sindromes medulares
Paralisis diafragmatica
Secuelas de poliomielitis
Distrofias musculares
Esclerosis lateral amiotréfica
Miastenia gravis
Esclerosis multiple

Alteraciones de la caja tordcica
Cifoescoliosis idiopdtica. Mal de Pott
Enfermedad postoracoplastia
Fibrotérax

Enfermedades de la via aérea
EPOC
Bronquiectasias

cién ventilatoria del paciente. La ventilaciéon mecéanica
domiciliaria es una modalidad de tratamiento de la in-
suficiencia respiratoria crénica que, como su nombre
indica, se realizard en el domicilio del propio paciente,
para aquellos casos que en situacidn clinica estable pre-
cisan soporte ventilatorio a largo plazo total o parcial.
Ademds, dentro de esta asistencia respiratoria, se in-
cluye un conjunto de técnicas y atenciones dirigidas a
proporcionar al enfermo respiratorio crénico el mayor
bienestar posible desde el punto de vista personal, fa-
miliar, social y laboral, asi como para optimizar el con-
sumo de recursos sanitarios, habitualmente elevado, en
estas enfermedades.

No se trata de un tratamiento nuevo. Podemos conside-
rar su inicio en los afios cincuenta, durante la epidemia
de polio, donde se comprob6 que algunos pacientes que
habian precisado soporte ventilatorio durante la fase
aguda de la enfermedad no podian prescindir posterior-
mente del mismo. De aqui surge la idea de organizar el
tratamiento en el domicilio del paciente, lo que suponia
disponer de aparatos en el domicilio, garantizar su
mantenimiento y crear una infraestructura sanitaria ca-
paz de asumirlo.

El posterior desarrollo de los respiradores, la aparicién
de nuevas indicaciones y técnicas de ventilacién y la
progresiva mejoria de las modalidades de acceso a la
via aérea, tanto invasiva como no invasiva, con diver-
sos tipos de dispositivos, han facilitado la generaliza-
cién de este tratamiento en el momento actual, aunque
no de forma homogénea. De hecho, el nimero de pa-
cientes sometidos a este tratamiento varia de unos pai-
ses a otros, dependiendo del grado de desarrollo de los
mismos y también de los diferentes sistemas de salud.
La asociacion francesa para la asistencia de la insufi-
ciencia respiratoria (ANTADIR) asumia, en enero de

1998, 8.500 pacientes en ventilaciéon mecédnica domici-
liaria. En Espaiia esta forma de tratamiento dio los pri-
meros pasos en los afios ochenta, con un total de 1.821
pacientes en ventilacion mecdnica domiciliaria en
enero de 1999, lo que supone una prevalencia de
4,59/100.000.

Método de eleccion del acceso a la via aérea

Actualmente, existen dos aproximaciones a este tema:
por un lado, el acceso invasivo mediante traqueosto-
mia y, por otro, el uso de distintas mascarillas, o no
invasivo. La traqueostomia e implantacién de una cé-
nula se realiza esencialmente en pacientes con impor-
tante dependencia del ventilador (mayor de 18 h al
dia), trastornos de la deglucién o enfermedad asocia-
da, fundamentalmente de tipo neurolégico, que les im-
pida la recolocaciéon de la mascarilla cuando ésta se
desplaza, e intolerancia a otro tipo de acceso. Las cé-
nulas traqueales pueden ser de plata o de silicona. Las
de plata son de larga duracién y facil mantenimiento.
Cuando son fenestradas permiten la fonacién siendo
mejor toleradas por los pacientes. Las cdnulas de sili-
cona son mds féciles de sustituir por el paciente o sus
cuidadores, se ajustan mds facilmente al respirador y
tienen menos fugas. Se distinguen dos tipos: las que
llevan balén y sin balén. Como ocurria con las fenes-
tradas, en algunos enfermos portadores de cdnulas de
silicona puede deshincharse el balén o utilizarse sin
balén para facilitar la deglucién y fonacién, aunque
sea necesario aumentar el volumen por minuto para
compensar las fugas alrededor de la canula. Por otra
parte, se debe tener en cuenta que los pacientes venti-
lados a través de traqueostomia pueden precisar la in-
corporacion de algin dispositivo de humidificacién
para evitar la sequedad mucosa.

La ventilacién mediante traqueostomia goza de algu-
nas ventajas, como la posibilidad de aspiracién de se-
creciones bronquiales y una disminucién del espacio
muerto. Sus complicaciones se relacionan con el acto
quirtirgico de implantacién de la traqueostomia o con
la evolucién posterior. Pueden aparecer hemorragias,
fistula traqueoesofagica, enfisema subcutdneo e infec-
cion de la herida asociadas con la cirugia de implanta-
cion de la canula. Ademads, durante la ventilacion
mecdnica domiciliaria pueden aparecer otras complica-
ciones, como la alteracidn del aclaramiento mucociliar,
que dificulta la eliminacién de secreciones y facilita la
formacién de tapones mucosos, el incremento de las
sobreinfecciones respiratorias, y el desarrollo de gra-
nulomas y estenosis traqueales (tabla 2). Debido a ello,
a comienzo de los ochenta empezd a desarrollarse la
ventilacién mecdnica mediante métodos menos invasi-
vos, utilizando presidn positiva intermitente liberada a
través de mascarillas, usadas en el tratamiento del sin-
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TABLA 2
Complicaciones asociadas a la traqueostomia

Relacionadas con el acto quirdrgico
Hemorragia
Fistula traqueoesofigica

Durante la evolucién
Infecciones bronquiales
Obstruccién de la canula
Fistula traqueoesofdgica
Estenosis
Decanulacién inadvertida

drome de apnea del suefio. El auge de estos sistemas,
portétiles, faciles de manejar, cémodos, seguros y que
permiten la ventilacién por via nasal u oronasal sin ne-
cesidad de practicar traqueostomia, ha supuesto un
enorme avance en el tratamiento de los pacientes con
insuficiencia ventilatoria crénica. Con este abordaje se
obtienen resultados similares con un menor nimero de
complicaciones y, habitualmente, con un mayor grado
de comodidad y aceptacion por parte del paciente (ta-
blas 3 y 4).

Existen dos clases principales de mascarillas, las nasa-
les y las faciales. La mascara nasal suele ser mejor tole-
rada, de aplicacién mas ficil y permite al enfermo una
mejor relacioén con el entorno. La mascara facial (naso-
bucal) es un sistema peor tolerado y suele utilizarse en
las situaciones de insuficiencia respiratoria aguda ya
que se fija mejor (fig. 1). Normalmente, se utilizan
mascarillas estdndares que se sujetan a la cabeza me-
diante un arnés. Se comercializan de distintos tamafios
y tipos; en cada paciente se usa la que mejor se adapta
a sus necesidades aunque también pueden moldearse a
medida.

TABLA 3
Tipos de acceso a la via aérea. Ventajas e inconvenientes
TRAQUEOSTOMIA | VENTILACION
NO INVASIVA
Necesidad de
sedacion +++ +
Estabilidad +++ +
Aspiracién de
secreciones +++ +
Pérdida de la
comunicacion
verbal +++ +
Integridad de
la via aérea + +++
Espacio muerto + +++
Capacidad para
toser
y deglutir +++ +
Fugas aéreas + +++
Necesidad de
intervencion
quirdrgica +++ -

TABLA 4
Ventilaciéon no invasiva

Efectos adversos
No adaptacién del paciente
Fugas orales
Lesiones en el tabique nasal y erosiones en fosas
nasales
Distension géstrica por aerofagia
Sequedad de mucosas
Contraindicaciones
Falta de colaboracién del paciente
Parilisis de las extremidades superiores
Fugas incontrolables durante la noche
Trastornos de la deglucién
Necesidad mayor de 18 h al dia

Tipos de ventilacion mecanica domiciliaria

Ventilacion a presion negativa

Estos respiradores usan presion extratordcica negativa
como método ventilatorio La primera aproximacién a
este tratamiento se sitda en 1832, cuando un médico es-
cocés, John Dalziel, disefid un cilindro hermético en el
que se introducia al paciente, exceptuando la cabeza, y
de una forma mecdnica se producia una presién negati-
va intermitente en el interior de este cilindro, que pro-
porcionaba un soporte ventilatorio. Esta presién produ-
ce la expansién del térax, generando presion negativa
en el alvéolo y, por tanto, flujo aéreo. Durante la espi-
racion cesa la presion subatmosférica, produciéndose la
salida del aire desde los alvéolos, de modo pasivo.
Actualmente, estos equipos tienen una utilizacién muy
limitada. La explicaciéon debe buscarse en los proble-
mas relacionados con el tamafio y su propension, al ge-
nerar la presién negativa, a provocar obstruccién de la
via aérea superior. Existen distintos tipos de dispositi-
vos para aplicar esa presioén sobre el sistema ventilato-

Fig. 1. Paciente en tratamiento con ventilacién mecanica no inva-
siva utilizando mascarilla oronasal.
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rio. Los equipos de coraza sdlo incluyen la cara anterior
del térax mediante una cubierta que se ajusta herméti-
camente. Del mismo modo, se han desarrollado trajes
que, ajustados al cuerpo y conectados a una bomba de
vacio externa, consiguen el efecto deseado.

Ventilacion a presion positiva

Las complicaciones y los inconvenientes asociados a la
ventilacién a presién negativa han hecho que durante
los ultimos afios se utilicen prioritariamente los de pre-
sién positiva, tanto volumétricos como los de soporte
de presion (presion positiva binivel- BIPAP®) (tabla 5).
Estos respiradores crean un gradiente de presion trans-
tor4cico intermitente que intenta reproducir el ciclo res-
piratorio, inspiracién-espiracién, alterando el normal
funcionamiento de la cavidad pleural y del diafragma.
Los respiradores volumétricos son aquellos capaces de
suministrar un volumen corriente prefijado de aire y ci-
clan por volumen. Estdn dotados de alarmas de alta y
baja presion, una bateria interna y la posibilidad de co-
nexidn a bateria externa, que los hacen apropiados para
la ventilacién en pacientes en los que este tratamiento
supone un sistema de apoyo vital. Se deben regular los
siguientes pardmetros:

Volumen corriente. Si la ventilacion se aplica a través
de una madscara nasal, el volumen corriente que se debe
aplicar puede ser muy variable, en funcién de la tole-
rancia del paciente y de las fugas que se puedan produ-
cir por la boca durante la noche. Si la ventilacién se
realiza a través de traqueostomia y cdnula con balén in-
flado, el volumen se ajustard a unos 10-12 ml/kg.

Frecuencia respiratoria. Se dispone de diferentes op-
ciones: a) programar una frecuencia respiratoria fija
(modo controlado), donde la misma es gobernada por el
respirador (normalmente no se utiliza, ya que puede ser
mal tolerada, produciéndose desacoples del paciente
con el respirador); b) modo asistido en donde el pacien-
te inicia la ventilacién dominando de esta forma la fre-
cuencia respiratoria, y ¢) en modo asistido/controlado
en el que el paciente puede fijar la frecuencia respirato-
ria pero se asegura un minimo preestablecido, si la fre-
cuencia determinada por el paciente fuera menor de la
prefijada por el médico. Cuando ventilamos a un pa-

TABLA 5
Tipos de ventiladores. Ventajas e inconvenientes
PRESION PRESION
NEGATIVA POSITIVA
Movilidad + +++
Restricciones
en la posicion +++ +
Empeoramiento
de la apnea del suefio +++ +

ciente a través de una traqueostomia, la frecuencia res-
piratoria suele oscilar entre 12 y 15 ciclos/min.
Relacion inspiracion/espiracion. Es la relacion de tiem-
po que se dedica a cada una de las fases que constitu-
yen cada ciclo respiratorio. El valor empleado habitual-
mente es entre 1:1 y 1:2, tanto si se realiza ventilacién
no invasiva como si ésta se hace a través de traqueosto-
mia.

Sensibilidad o trigger. Regula el esfuerzo inspiratorio
que debe realizar el paciente para que el ventilador
cicle.

Alarmas:

1. Limite de presién médxima (alta presién): como nor-
ma general en adultos un valor de 40-50 cm H,O suele
ser adecuado, o en todo caso 15 cm H,O por encima del
pico de presion que se observa durante la ventilacién
normal estable.

2. Limite de presién minima (baja presion): debe ajus-
tarse entre 5 y 10 cm H,O. Esta alarma es la que avisa
en caso de desconexién o fuga en el circuito.

Los ventiladores de presion son mds ligeros que los vo-
lumétricos (fig. 2). Estos estan limitados por presién y
ciclan por flujo o por tiempo, en funcién de la modali-
dad ventilatoria utilizada. Los parametros que hay que
programar en estos aparatos, por tanto, son la presion y
el modo ventilatorio que modificard el ciclado. Se pro-
gramaran dos niveles de presién, una inspiratoria, o
IPAP (suele utilizarse entre 10 y 20 cm H,0), y otra es-
piratoria, o EPAP, (entre 0 y 4 cm H,0).

Frecuencia respiratoria. La frecuencia respiratoria
puede establecerla el propio paciente (modo espontd-
neo) o el respirador (modo tiempo), o mediante un sis-
tema mixto (modo espontdneo/tiempo), similar al modo
asistido/controlado referido para los volumétricos.
Alarmas. Disponibles en algunos equipos. La falta de
alarmas no aconseja su uso en pacientes criticos (ta-
bla 6).

Fig. 2. Paciente en tratamiento con ventilacién mecénica no inva-
siva utilizando un ventilador de presion.
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TABLA 6
Ventilacion a presion positiva. Ventajas e inconvenientes
VENTILADOR | VENTILADOR
VOLUMETRICO PRESION
Bateria interna +++ -
Alarmas +++ +
Compensacion de fugas - +++
Comodidad + ++
Facilidad de transporte + +++

Indicaciones de la ventilacion mecanica domiciliaria

Las alteraciones de la bomba ventilatoria, independien-
temente de su causa, son la principal indicacién de la
ventilacién mecdnica domiciliaria, y no estd aun tan
asentada su indicacién en los procesos parenquimatosos
pulmonares.

La indicacién general es la presencia de insuficiencia
respiratoria crénica con hipoventilacién alveolar en pa-
cientes con una situacion clinica estable y que no res-
ponden al tratamiento convencional. Sin embargo, no
todas las enfermedades que cursan con hipercapnia
pueden ser subsidiarias de ventilacién mecédnica domi-
ciliaria, por lo que es necesario establecer otros crite-
rios mds especificos:

1. Pacientes en los que en fase estable se confirma en la
gasometria arterial basal una hipercapnia: PaCO, > 45
mmHg.

2. Pacientes ingresados por un episodio de insuficiencia
respiratoria aguda hipercdpnica y en cuyos anteceden-
tes se encuentran datos de que se trata de una afeccién
de larga duracién (tabla 1).

3. Pacientes ingresados por un episodio de insuficiencia
respiratoria aguda en la UCI y que no pueden dejar de
recibir ventilacion mecanica, siendo ésta la tnica razon
de su permanencia en la UCL

Se han propuesto distintas hipdtesis para explicar el me-
canismo por el que la aplicacién de soporte ventilatorio
nocturno consigue mejorar los gases sanguineos y la dis-
nea en pacientes con fallo respiratorio crénico. En primer
lugar, la ventilacion mecénica se acompaiia de un incre-
mento del volumen corriente mientras el paciente se en-
cuentra con asistencia ventilatoria, lo cual evita la pre-
sencia de microatelectasias y mejora la distensibilidad
pulmonar. Como consecuencia de ello, se optimiza la re-
lacién entre ventilacién y perfusién pulmonares y mejora
el intercambio gaseoso. Otros posibles mecanismos son
la descarga de la fatiga muscular crénica o la reversion
de la insensibilidad de los quimiorreceptores al CO,, re-
duciendo la retencién diurna de CO,.

Los objetivos fundamentales del soporte ventilatorio
domiciliario en pacientes con insuficiencia respiratoria

crénica son la mejoria de la calidad de vida, asi como
de la supervivencia. Hay que tener en cuenta dos situa-
ciones fundamentales: la del paciente que presenta una
insuficiencia respiratoria hipercdpnica crénica, pero
que es capaz de mantener un nivel de ventilacién mini-
mo suficiente la mayor parte del dia, y la del paciente
dependiente por completo del soporte ventilatorio ex-
terno. En este dltimo caso la ventilacién mecdnica do-
miciliaria tiene un objetivo fundamental de soporte vi-
tal, en cuanto que es esencial para mantener al paciente
con vida fuera del hospital.

Hipoventilacion alveolar central

En este caso la hipoventilacién se desarrolla en ausen-
cia de enfermedad pulmonar, deformidad tordcica o
neuromuscular subyacente. Se produce en nifios o adul-
tos jévenes y sus sintomas fundamentales son la som-
nolencia diurna y la cefalea matutina, aunque el pro-
blema puede descubrirse accidentalmente cuando se
produce un fallo respiratorio agudo.

El diagndstico de hipoventilacién alveolar central se
hace cuando las pruebas de funcién pulmonar no de-
muestran alteraciones que justifiquen la hipoventila-
cién, las hormonas tiroideas son normales y no hay
evidencia de proceso neuromuscular. La gasometria ar-
terial suele demostrar una retencién de CO, que se
agrava con el suefio. En esta enfermedad existe un tras-
torno de la respuesta ventilatoria por alteracién de la
respuesta o recepcién de la informacién aportada por
los quimiorreceptores o por un defecto inherente del
centro respiratorio. Puede ser congénita o adquirida en
relacién con otros problemas neuroldgicos. Estos enfer-
mos pueden ser tratados mediante ventilacién no inva-
siva o invasiva y/o marcapasos diafragmatico.

Enfermedades estructurales de la caja toracica

La ventilacion mecdnica domiciliaria constituye una
forma habitual de tratamiento de los enfermos con insu-
ficiencia respiratoria crénica secundaria a una restric-
cion ventilatoria por enfermedades de la caja torécica,
como cifoscoliosis, fibrotérax o toracoplastia. En estos
pacientes, cuando se desarrolla la insuficiencia respira-
toria, la utilizaciéon de esta modalidad de tratamiento
permite incrementar las cifras de supervivencia a los
5 afos del 32 al 75-90%.

Las enfermedades estructurales de la caja toracica con-
dicionan una reduccion de los volimenes pulmonares
junto a una disminucién de la distensibilidad del siste-
ma respiratorio. También se observa una reduccién de
las presiones musculares maximas inspiratoria y espira-
toria asociadas a debilidad muscular intrinseca o a la al-
teracion mecdnica secundaria a la distorsion estructural.
Durante el suefio, los pacientes pueden presentar altera-
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TABLA 7
Factores de riesgo para la aparicion de fallo respiratorio
agudo en pacientes con escoliosis

Curvatura tordcica
Comienzo de la curvatura antes de los 5 afios de edad
Curvatura > 100%
Capacidad vital < 50% del tedrico, o 11
Presi6n inspiratoria maxima < 50% del teérico
Debilidad asociada de los musculos respiratorios

ciones del intercambio gaseoso, debido a la hipotonia
de los musculos accesorios de la ventilacion durante la
fase REM o asociados a la presencia de obstruccién de
via aérea superior. Todo ello puede complicarse con
atelectasia pulmonar, retencién de secreciones e infec-
ciones respiratorias con brotes de insuficiencia respira-
toria aguda que se superponen a la situacion estabiliza-
da de insuficiencia respiratoria crénica, empeorando
progresivamente la situacién, que precisard un soporte
ventilatorio (tabla 7).

Cuando la hipoxemia es persistente y mantenida puede
desarrollarse, ademads, hipertensién pulmonary cor pul-
monale. La utilizacién de la ventilacién nocturna en
esta enfermedad reduce el trabajo respiratorio, facili-
tando el reposo en los musculos respiratorios y mejo-
rando las alteraciones del intercambio de gases durante
el dia con un aumento de la PaO, y una disminucién de
la PCO,. Hemodindmicamente, ello condiciona una re-
duccién dela hipertensién pulmonar y una mejoria de la
funcion ventricular derecha. Ademas, se normaliza el
patrén de suefio, alividndose la cefalea matutina y la hi-
persomnia diurna.

La ventilacién mecdnica domiciliaria mejora el pronds-
tico de estas enfermedades, prolongando la superviven-

Fig. 3. Registro de poligrafia
respiratoria de un paciente con
sindrome de apnea del sueiio.
Se observan, de arriba a bajo,
movimientos toracoabdomina-
les, flujo oronasal, saturacion
de oxigeno, ronquido y posi-
cion. Obsérvese la presencia de
ciclos de apnea-desaturacién
caracteristicos del sindrome de
apnea del sueiio.

cia y mejorando la calidad de vida de los pacientes.
Ademads, reduce los ingresos y las estancias hospitala-
rias.

Enfermedades neuromusculares

En estos pacientes existe debilidad de los musculos ins-
piratorios que origina hipoventilacién alveolar. La afec-
cion de los musculos espiratorios origina una debilidad
del reflejo de la tos y la retencién de secreciones, que
puede conducir a la formacién de atelectasias e infec-
ciones respiratorias con repercusiéon sobre el intercam-
bio gaseoso.

Los enfermos con una afeccién neuromuscular presen-
tan trastornos del intercambio gaseoso durante el suefio
asociados a la reduccién de la capacidad vital, sobre
todo al adoptar la posicién de dectbito, y a la presencia
de apneas obstructivas (fig. 3), debidas a la debilidad
de los miusculos de la via aérea superior durante la fase
REM (figs. 4 y 5). Todo ello se acompaifia de desorga-
nizacion del suefio, con desestructuracion y fragmenta-
ciéon del mismo, y otra sintomatologia relacionada,
como cefalea matutina y somnolencia diurna.

En cada paciente la implicacién de cada uno de estos
factores varia en intensidad, siendo el resultado final la
insuficiencia respiratoria, de origen multifactorial.

Las enfermedades neuromusculares cursan con un pa-
trén funcional caracterizado por una respiracién rapida
y superficial, con reduccién de los pardmetros que va-
loran de forma directa la fuerza muscular (presiones
maximas en la boca, presion trasdiafragmatica, etc.) y
un descenso de la capacidad vital. El resultado es la
aparicién de una alteracién gasométrica, que inicial-
mente puede ser una hipoxemia sin elevacién de la
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Fig. 4. Registro polisomnografico de un paciente con alteraciones
respiratorias durante la fase REM del suefio. En la parte supe-
rior se sitian el EOG, el EEG y el EMG, seguido de la oximetria
y el flujo oronasal. Se detecta la presencia de dos episodios de ap-
nea, seguidos de desaturacién.

PaCO, y que, a medida que avanza el proceso, se va
observando una reduccion del volumen corriente con el
consiguiente descenso de la ventilacion alveolar y la
aparicién de fallo ventilatorio, que habitualmente es
mds precoz y acusado durante el periodo nocturno (ta-
bla 8).

Muchos de los mecanismos implicados en la aparicién
y el desarrollo de la insuficiencia respiratoria en los pa-
cientes con enfermedades neuromusculares, tal como
hemos comentado anteriormente, pueden mejorar tras
la instauracién del soporte ventilatorio. El intercambio
gaseoso mejora al insuflar los pulmones con volimenes
mayores de los que el paciente utiliza espontdneamen-
te; ademds, aumenta la distensibilidad pulmonar y tora-
cica, reduciendo asf el trabajo respiratorio. Igualmente,
mejora la eficiencia de los musculos respiratorios al

0"y 1 2 3 4 5 6 7

Tiempo (h)

Fig. 5. Oximetria nocturna de un paciente con enfermedad neu-
romuscular y alteraciones respiratorias durante el suefio. Obsér-
vese la presencia de desaturaciones de caracter ciclico.

TABLA 8
Factores de riesgo para la aparicion de fallo respiratorio
agudo en pacientes con enfermedades neuromusculares

Debilidad diafragmatica
Evidencia clinica
Disminucién de la capacidad vital con el cambio
de posicion (de pie a decubito supino)
mds de un 15%
Capacidad vital < 30% del tedrico
MIP < 30% del tedrico
MEP < 60 cmH,O
Tos ineficaz
Escoliosis asociada

permitir el reposo de éstos durante la noche y disminuir
la fatiga que pudieran presentar. Por dltimo, la correc-
cién de los episodios nocturnos de hipoxemia e hiper-
capnia facilita la restauracién de la sensibilidad de los
quimiorreceptores centrales y periféricos, y con ello, se
normaliza el control ventilatorio.

Sea cual sea la modalidad ventilatoria elegida, todos
los pacientes describen una mejoria importante de su
estado clinico en las semanas que siguen a la instaura-
cién del soporte ventilatorio. Esta mejoria clinica se
mantiene a lo largo del tiempo y se acompaiia de la
correccion de los valores gasométricos durante el dia.
Los resultados de este tratamiento dependen, entre
otros muchos factores, de la velocidad de progresiéon de
la enfermedad. Podemos hablar de enfermedades estati-
cas o muy lentamente progresivas —donde la ventila-
cién mecdnica domiciliaria consigue excelentes resulta-
dos a largo plazo— y de enfermedades rdpidamente
progresivas —como es el caso de las enfermedades de
motoneurona, donde los resultados sobre la superviven-
cia en pacientes no seleccionados son mds limitados—.
Entre estos dos polos se sitian las enfermedades con
moderada velocidad de progresion, entre las que desta-
ca la enfermedad de Duchenne, y en la que se obtienen
resultados intermedios.

La indicacion de ventilacién mecanica domiciliaria en
la esclerosis lateral amiotrdfica es un tema muy debati-
do, debido a la rdpida progresioén de la enfermedad, al
riesgo de muerte stbita antes de que se inicie el soporte
ventilatorio y a que no modifica el curso de la enferme-
dad. La presentacién con fallo respiratorio es infrecuen-
te. En la mayoria de los casos, el deterioro neurolégico
va progresando con mayor o menor velocidad, hasta
que meses o afios después comienzan a aparecer com-
plicaciones respiratorias. El fallo respiratorio aparece
generalmente después de que el paciente presenta afec-
cioén neurolédgica grave, disartria y problemas de deglu-
cion. No es excepcional que la primera manifestacion
de la enfermedad sea un fallo respiratorio agudo como
consecuencia de un episodio de aspiracién o una infec-
cién respiratoria intercurrente.
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Pacientes con necesidad de ventilacion tras un fallo
respiratorio agudo

Numerosos pacientes que sobreviven al episodio de in-
suficiencia respiratoria aguda, ingresados en unidades
de cuidados intensivos, no se recuperan lo suficiente
para vivir sin ventilador mecdnico y precisan continuar
con este soporte en el domicilio.

Otras indicaciones

Aunque durante muchos afios las tnicas entidades con-
sideradas tributarias de ventilacién mecdnica domicilia-
ria han sido las enfermedades neuromusculares y las
enfermedades restrictivas de la caja toricica, los buenos
resultados obtenidos hacen que las dltimas recomenda-
ciones publicadas acepten la hipoventilacién alveolar
secundaria a obesidad como subsidiaria de ventilacién
mecdnica domiciliaria. En cuanto a su utilizacién en la
EPOC, ésta continda siendo motivo de controversia,
pero existen datos que permiten valorar su indicacién
en casos concretos. Los resultados obtenidos no son
equiparables a los referidos en pacientes restrictivos y
no existe un consenso sobre los criterios de indicacion,
el tipo de ventilador o para establecer cudl es el mejor
momento en la evolucién de la enfermedad para iniciar
la ventilacién mecdnica domiciliaria en la EPOC. Sin
embargo, con la incorporacién de las técnicas de venti-
lacién no invasivas, se ha observado un cambio recien-
te respecto al apoyo ventilatorio domiciliario en la
EPOC, siendo razonable pensar que existe un subgrupo
de pacientes que se podria beneficiar de este tratamien-
to. En todo caso, lo que parece mas probable es que la
ventilacién mecédnica domiciliaria no sustituye a la oxi-
genoterapia domiciliaria en el tratamiento de la insufi-
ciencia respiratoria crénica de la EPOC sino que la
complementa.

Protocolo de actuacion

Al plantearse la indicacién de la ventilacién mecdnica
domiciliaria, es conveniente disponer de los resultados
de la historia clinica (tabla 9) junto a otras exploracio-
nes complementarias, como el hemograma, el ECG, la
radiograffa de tdrax, la gasometria arterial basal, la es-
pirometria, la exploracién funcional completa, las pre-
siones inspiratoria y espiratoria mdximas y el estudio
del intercambio gaseoso durante el suefio. Cada caso
debe estudiarse de forma individualizada, teniendo en
cuenta el prondstico vital y las caracteristicas sociofa-
miliares, ya que el apoyo familiar tiene en estos pacien-
tes un papel muy importante.

El sostén ventilatorio domiciliario puede adoptar dos
formas: continuo o sélo nocturno. En el primer grupo
se incluyen pacientes con dependencia completa de la

ventilaciéon mecanica, como es el caso de una lesion
medular alta, los enfermos con enfermedades neuro-
musculares en situacién de insuficiencia respiratoria
muy evolucionada avanzada o los sujetos con ventila-
cién mecdnica domiciliaria como continuacién del tra-
tamiento en una unidad de vigilancia intensiva. Gran
parte de estos pacientes van a recibir ventilacion a tra-
vés de una traqueostomia con un ventilador volumétri-
co dotado de alarmas de alta y baja presién (o de volu-
men por minuto) y con conexién a una bateria externa,
por lo que el propio ventilador debe disponer de una
bateria interna.

Otro grupo de pacientes necesita la ventilacién mecani-
ca parcialmente, sobre todo durante la noche. En la ma-
yoria de los casos se realiza conectando el ventilador al
paciente a través de una mascarilla nasal. El uso noctur-
no puede proporcionar una mejoria subjetiva y objetiva
durante las horas de vigilia. Ciertos subgrupos de pa-
cientes requieren soporte ventilatorio sélo durante una
parte del dia.

Cuando se decide aplicar a un paciente ventilacién me-
cénica domiciliaria hay que tener en cuenta que va a re-
presentar un gran cambio en su estilo de vida y de sus
familiares. Por otra parte, hay que conocer los parime-
tros ventilatorios mds adecuados para cada paciente,
que reviertan la sintomatologia y las alteraciones gaso-
métricas asociadas a la enfermedad. En la mayoria de
los casos se procede al ingreso hospitalario para moni-
torizar y controlar la respuesta, o para conseguir la
adaptacion al soporte ventilatorio.

Respuesta clinica. Uno de los objetivos de la ventila-
cién mecdnica es aliviar la disnea, la hipersomnolencia
diurna y las alteraciones del suefio. Todos estos datos
clinicos pueden ser facilmente controlados durante el
ingreso.

Respuesta fisiologica e intercambio de gases. La valo-
racién de la eficacia de la ventilacién mecanica se hara

TABLA 9
Sintomas y signos asociados a fallo respiratorio cronico

Sintomas
Asociados a la retencién de CO,
Cefalea matutina
Dificultad de concentracién
Asociados a alteraciones del suefio
Cansancio
Somnolencia diurna excesiva
Asociados a alteraciones pulmonares
Disnea
Signos
Cor pulmonale
Aumento de intensidad de P,
Insuficiencia tricuspidea
Hepatomegalia
Edema pretibial
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en dos situaciones: cuando el paciente estd despierto y
durante el suefio.

Uno de los datos clinicos mds consistentes de respuesta
favorable es el descenso de la frecuencia respiratoria
dentro de las primeras horas del inicio del soporte ven-
tilatorio. Suele desaparecer el movimiento paradéjico
toracoabdominal, si existia, ademdas de disminuir la fre-
cuencia cardiaca.

La utilidad de la monitorizacién del suefio en la evalua-
cion y el seguimiento de los pacientes sometidos a ven-
tilacién mecdnica no ha sido bien establecida. Durante
el curso de la ventilacién se le puede realizar una pul-
sioximetria nocturna o una polisomnografia para valo-
rar tanto la arquitectura del suefio como la ventilacién
nocturna. El registro nocturno se hard cuando la adapta-
cion al ventilador es aceptable y se tolera toda la noche.
La eficacia del soporte ventilatorio nocturno es adecua-
da si la SaO, es superior al 90% durante mds del 90%
del periodo nocturno.

La mejoria de los gases diurnos se produce lentamente,
dependiendo del uso nocturno del ventilador. La venti-
lacién eficaz se acompafia de una mejoria de la gaso-
metria arterial bajo este tratamiento, pero hay que tener
en cuenta que algunos pacientes se adaptan lentamente
y requieren varias semanas o meses antes de conseguir
dormir toda la noche con el respirador. Consideraremos
que la ventilacidn es eficaz cuando el paciente esté bien
adaptado y confortable con la ventilacién, y la gasome-
tria arterial presente:

— Un pH entre 7,35 y 7,50.

— Una PaCO, < 45 mmHg o una disminucién de 10
mmHg sobre el nivel previo.

— Una PaO, > 60 mmHg o un incremento de 10 mmHg
sobre el nivel previo.

Si el paciente se ventila correctamente pero la Pa0, es
inferior a 60 mmHg, se debe afiadir oxigeno suplemen-
tario a un flujo que consiga una SaO, superior al 90%.

Marcapasos diafragmatico

El marcapasos diafragmdtico no constituye realmente
una modalidad de ventilacién mecénica pero es una for-
ma de ayuda externa a la ventilacién. Este modo de
ventilacién fue inicialmente descrito hace unos 200 afios.
La estimulacién eléctrica, como medio de conseguir
respiracion artificial, es motivo de estudio a partir del
siglo xvIiL, poco después del descubrimiento de la elec-
tricidad. Durante la epidemia de poliomielitis en Norte-
américa, se retomaron las experiencias anteriores, con-
siguiéndose una electroventilacién en pacientes con
pardlisis diafragmética por lesién bulbar.

EI gran avance en este campo lo proporcionan Glenn
et al en 1968, con el desarrollo experimental y clinico

de un marcapasos diafragmatico, consiguiendo por
primera vez la estimulacién permanente, en pacientes
con insuficiencia ventilatoria. Posteriormente, en la
década de los ochenta, Glenn consigue una electrosti-
mulacién frénica permanente en ambos diafragmas al
mismo tiempo, sin observar alteraciones del nervio ni
signos de fatiga. Desde entonces, la mds correcta defi-
nicién de los pardmetros de estimulacién y el desarro-
llo de nuevos modelos, sistemas y electrodos han per-
mitido una mayor operatividad y una modalidad
terapéutica.

La estimulacién diafragmaética sélo puede realizarse en
el caso de que se encuentren preservados los siguientes
componentes de la inervacién frénica: las motoneuro-
nas frénicas en C3-C5, los nervios frénicos, la placa
motora y el diafragma.

Para indicar un marcapasos diafragmadtico el enfermo
debe presentar una insuficiencia ventilatoria crénica
claramente demostrada e irreversible con los nervios
frénicos neurofisiolégicamente normales, un diafragma
funcionante y la ausencia de enfermedad respiratoria
(resistencias de la via aérea y la elasticidad pulmonar y
toracica con valores cercanos a la normalidad). Los dos
grupos principales de enfermos en que esta situacién es
planteable son: a) pacientes con insuficiencia ventilato-
ria crénica con necesidad de apoyo de ventilacion arti-
ficial, portadores de lesién medular cervical alta sobre
C3 o de tronco cerebral estable, con pardlisis de la mus-
culatura respiratoria y nivel cognitivo normal, y b)
aquellos con sindrome de hipoventilacién alveolar cen-
tral idiopatica.

El éxito de la estimulacién frénica requiere una buena
funcion del nervio frénico y del diafragma; por tanto, es
indispensable comprobar la evaluacién radioscépica y
electroneurofisioldgica de ambos, ademds de una fun-
cién pulmonar aceptable y una funcién cerebral normal
o casi normal. Asimismo, debe completarse el estudio
en los casos de sindrome de hipoventilacién central,
con un estudio polisomnografico y un estudio del con-
trol ventilatorio.

La mayorfa de estos pacientes ha sido sometida, como
tratamiento inicial, a una ventilacién con presion positi-
va a través de traqueostomia. En una fase posterior,
cuando se les introduce en un programa de ventilacién
con marcapasos diafragmadtico, es importante el mante-
nimiento del traqueostoma aunque pueda ser cerrado
con tapén la mayor parte del dia, en especial en aque-
llos casos con lesiones cervicales altas y de tronco que
mantuvieron ventilacién mecénica para aspirar y evitar
la apnea del suefio.

Existen tres sistemas o tipos de marcapasos diafragma-
tico, americano, finlandés y austriaco, que desarrolla-
ron tipos para el tratamiento de la insuficiencia respira-
toria crénica. Estos equipos tienen en comin sus
componentes mecdnicos: electrodos y receptores im-
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plantados y componentes externos, como el transmisor
de energia y sus antenas.

El marcapasos cuenta con la induccién de estimulos de
radiofrecuencia generados por un transmisor externo y
cuyas sefiales son transferidas por sendas antenas a los
receptores o marcapasos implantados donde, a su vez,
se generan las corrientes de frecuencia y amplitudes
prefijadas que se transmitirdn a través del electrodo al
nervio frénico correspondiente.

Algunos enfermos con lesiones cervicales altas tienen
una considerable atrofia diafragmadtica a la hora de la
implantacion y se debe iniciar con ellos un plan progre-
sivo de adaptacién. El condicionamiento diafragmatico
es un proceso de estimulacién progresiva mediante pul-
sos de estimulo de baja frecuencia, por el cual las fibras
de contraccidn rdpida y fécil fatiga tipo II son converti-
das a fibras de lenta contraccién altamente resistentes a
la fatiga tipo I, que permiten un soporte ventilatorio
permanente sin fatiga con la electrostimulacién frénica
por medio de marcapasos diafragmatico.

Cada caso requiere su control, evaluacion y seguimien-
to de acuerdo con la ventilacién conseguida y la posible
apariciéon de fatiga diafragmdtica. La estimulacidn se
inicia a los 14 dias después de la cirugia, para evitar el
edema, la inflamacién o la reaccion alrededor del ner-
vio. Los valores de estimulo son ajustados al minimo
necesario para conseguir un volumen corriente que
mantenga los gases sanguineos en un rango normal.

Las complicaciones del marcapasos diafragmético ocu-
rren en un 10-15% de los casos. Consisten en umbrales
de estimulacién muy altos o fallos en relacién con la
colocacion del electrodo, la infeccion o el trauma del
nervio. Las complicaciones tardias suelen estar en rela-
cion con fallos en el receptor y la rotura del electrodo.
La vida media de sustitucién de sus componentes suele
estar alrededor de los 4-5 afios.

El marcapasos diafragmaético es capaz de suministrar
un soporte ventilatorio prolongado, y los resultados pa-
recen estar mas en relacion con la historia natural de la
enfermedad base que con la eficacia del marcapasos
diafragmaético en si. Hoy dia tienen un uso muy limita-

do, ya que tanto la implantacién como, sobre todo, la
readaptacioén diafragmadtica posterior requieren un pro-
longado tiempo de hospitalizacién y un amplio equipo
familiarizado con la técnica.
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