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IV. Noninvasive ventilation in patients with neuromuscular diseases

El compromiso funcional respiratorio en las
enfermedades neuromusculares (ENM) se ma-
nifiesta por hipoventilacién alveolar (hipoxemia
e hipercapnia) debido a una disminucién de la
actividad de la bomba muscular ventilatoria, con
pulmones estructuralmente sanos. El compro-
miso de la bomba muscular respiratoria puede
ser ocasionado por una pérdida del estimulo del
centro respiratorio, anomalias en la conduccién
del estimulo o enfermedades propias del mus-
culo (Figura 1).

Las enfermedades neuromusculares pueden
ser de evolucion lenta o estables, como en la
secuela de polio o lesiones traumadticas de la
médula espinal y algunas enfermedades del cen-
tro respiratorio, intermitente, como ocurre en la
miastenia gravis, intermedia, como acontece en
las enfermedades de los musculos respiratorios,
o rapidas como en la esclerosis lateral amiotré-
fica (ELA) y ciertas patologia de los nervios
periféricos (Tabla 1)'2.

El centro respiratorio modula las aferencias
estimuladoras e inhibidoras que provienen de los
quimioreceptores centrales y periféricos, meca-
noreceptores, centro cerebrales superiores, etc.
El estimulo viaja hacia los musculos inspiratorios
a través del sistema nervioso central y finalmen-
te por los nervios periféricos (Figura 1). En
cada uno de estos niveles pueden ocurrir altera-

ciones que modifiquen la actividad de la bomba
muscular y producir grados variables de hipo-
xemia e hipoventilacion alveolar.

La edad de aparicién del problema respirato-
rio depende de la patologia de base, pero por
regla general las miopatias (de evolucién inter-
media) aparecen en la infancia, permitiendo cierta
adaptacion a la disfuncién muscular progresiva
(Tabla 1)3. En cambio, la esclerosis lateral
amiotrofica ocurre en edades mas avanzadas,
que sumado a la rapidez de la evolucidn, deter-
minan una pobre adaptacion del paciente y los
familiares a la discapacidad que produce esta
enfermedad.

La ventilacién no invasiva debe ser conside-
rada como la primera herramienta terapéutica en
la insuficiencia ventilatoria del paciente neuro-
muscular sin compromiso bulbar asociado'. Las
técnicas de VNI estdn destinadas a pacientes
que conservan la actividad del centro respirato-
rio, pero que son incapaces de mantener una
ventilacién espontdnea adecuada a las demandas
metabdlicas. La presion (Pmi) que deben gene-
rar los musculos inspiratorios (MI) para generar
un determinado volumen corriente (Vt), esta en
relacion directa con el Vt, la elastancia (E) téraco-
pulmonar, el flujo (FVA) y la resistencia (RVA)
de la via aérea (RVA) y la PEEP intrinseca o
auto-PEEP.
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Tabla 1. Enfermedades neuromusculares que pue-
den requerir ventilaciéon no invasiva. Clasificacion
segun velocidad de progresion de la enfermedad

1. Estables o lentamente progresivas
a) Injuria médula espinal con tetraplejia (nivel C5)
b) Secuela de poliomielitis
c¢) Pardlisis diafragmatica
d) Atrofia muscular espinal II y III

2. Progresivas (afios o décadas)
a) Miopatias congénitas
b) Miopatias metabdlicas
¢) Distrofia muscular de Duchenne

3. Répidamente progresivas
a) Esclerosis lateral amiotréfica

Figura 1. Componentes del estimulo respiratorio y bom-
ba muscular.

Pmi = (E*Vt)+ (RVA+<FVA) +
Auto-PEEP
(Componente (Componente de carga)
neuromuscular)

Por lo tanto, podemos separar los dos com-
ponentes de la ecuacién en:
1. Componente Neuromuscular.
- Generacion del estimulo
- Conduccién y transmision del estimulo
- Bomba muscular
2. Carga contra la cual se deben contraer los
musculos inspiratorios.
- FElastancia
- Conductancia

Conocer los mecanismos que pueden alterar
el funcionamiento del sistema neuromuscular y
la carga contra la cual se deben contraer los
MI, es de utilidad para programar correctamen-
te los pardmetros del respirador*®.

Enfermedades de los miisculos respiratorios

Las enfermedades neuromusculares evolucio-
nan generalmente en forma lenta y progresiva’.
La presencia de complicaciones respiratorias ha-
bitualmente son tardias en el curso de la evolu-
cién de la enfermedad. Los primeros sintomas
van a estar en relacién con el suefio (somnolen-
cia diurna excesiva, cefalea matinal) y la disnea
que se manifiesta durante la actividad fisica.
Cuando existe compromiso diafragmaético, pue-
de evidenciarse ortopnea o movimiento paradojal
del abdomen. La aparicién de cianosis, eritro-
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citosis, hipertensiéon pulmonar, insuficiencia car-
diaca derecha y severa incapacidad fisica, pue-
den ocurrir en los estados avanzados no trata-
dos.

Los pacientes con debilidad muscular respi-
ratoria presentan un patrén de funcién pulmonar
de tipo restrictivo con compromiso de los volu-
menes pulmonares®. La capacidad vital (CV) dis-
minuye entre un 40 y 70%. También se obser-
van reducciones en la capacidad pulmonar total
(CPT) y la capacidad residual funcional (CRF),
a expensas del volumen de reserva espiratoria.
El volumen residual (VR) esta relativamente con-
servado o levemente aumentado, y la relacion
VEF,/CV se mantiene en rangos normales.

Se produce una disminucién progresiva de la
distensibilidad pulmonar y de la pared toracica’.
La causa de la misma se desconoce, pero pro-
bablemente se relaciona a la presencia de micro-
atelectasias difusas (observadas en autopsias).
La distensibilidad de la pared toricica esta dis-
minuida aproximadamente un 70% del valor nor-
mal, debido a un incremento en la rigidez de la
parrilla costal, que puede ser causada por el
endurecimiento de los tendones y ligamentos ad-
heridos a la parrilla costal, y la anquilosis de las
articulaciones costoesternales y téracovertebra-
les. En pacientes con cuadriplejia, el desarrollo
de espasticidad y fibrosis de los musculos inter-
costales puede empeorar la rigidez de la pared
toracica.

El patrén respiratorio en estos pacientes se
caracteriza por una ventilacion ripida y superfi-
cial con suspiros infrecuentes®. La taquipnea po-
dria ser causada por estimulos provenientes de
los musculos respiratorios debilitados, recepto-
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res intrapulmonares, o reduccién de la distensi-
bilidad del sistema respiratorio. El intercambio
gaseoso se mantiene estable, con un gradiente
alvéolo-arterial de oxigeno relativamente normal.
La presion parcial de CO, arterial puede estar
reducida al comienzo de la enfermedad, pero se
eleva cuando la fuerza muscular respiratoria cae
por debajo de un 30% del valor predictivo. De
acuerdo a la entidad nosoldgica, la respuesta
ventilatoria a la hipercapnia, se encuentra nor-
mal o disminuida.

La presién inspiratoria maxima (PIMax) y la
presion espiratoria maxima (PEMax) se encuen-
tran disminuidas, la primera en parte debido a la
debilidad muscular y a la inestabilidad de los
musculos de la pared toracica>’. La PEMax se
encuentra a menudo mas comprometida que la
PIMax, debido a que los musculos respiratorios
se mantienen entrenados con cada respiracidn,
mientras que la espiracion es habitualmente pa-
siva. Ademds, la incapacidad de poder inspirar
hasta CPT lleva a una subestimacién de la
PEMax. La debilidad de los miisculos espiratorios
ocasiona una disminucién de la efectividad del
reflejo de la tos, dado por una caida en el flujo
espiratorio tusigeno maximo (FETM).

La capacidad residual funcional (CRF) sufre
cambios en la posicién de dectbito, cayendo un
20% de la posicion erecta al decubito supino
(600 a 800 mL). Esto es debido a cambios en la
posicién del diafragma. El diafragma se ubica
en una posiciéon mds cefilica en decubito supi-
no, debido a la presién del contenido abdominal,
actuando como fuerza espiratoria, reduciendo
asi el volumen pulmonar. La reduccién de la
CRF es a expensas de una caida principalmente
del volumen de reserva espiratoria. En adicion,
la sangre de las extremidades se desplaza hacia
el torax en decubito dorsal, ocasionando una
mayor caida de la CRF de alrededor de 300 mL.

Evaluacion de los enfermos
neuromusculares

En general, los pacientes con enfermedades
neuromusculares deben ser sometidos a prue-
bas funcionales respiratorias anualmente (Tabla
2)78. La frecuencia de estos controles debe au-
mentar cuando la capacidad vital y la PIMax
disminuyen por debajo del 50% de su valor ted-
ricoolaCVesmenora 1,5L.

1. Capacidad vital: Evidencia la situacién ac-
tual de la funcidn respiratoria en el paciente. Es
importante, en caso de contar con la misma,
conocer cual es la CVF que maneja habitual-
mente dicho paciente. Se debe realizar en posi-
cion erguida y en decubito dorsal (Figura 2).

2. Presion inspiratoria mdxima: Representa
la méxima presién que pueden generar los mus-
culos inspiratorios a flujo cero. La medicion se
realiza con un mandmetro desde volumen resi-
dual. En individuos normales la presién genera-
da oscila entre 120-180 cm H>O, de acuerdo a
la edad, género y altura.

3. Presion espiratoria mdxima: Representa
la maxima presion que pueden generar los mus-
culos espiratorios a flujo cero. La medicién se
realiza con un mandémetro desde capacidad
pulmonar total. En individuos normales la pre-
sién generada oscila entre 150-200 cm H»O, de
acuerdo a la edad, género y altura. La PEMax
es el indicador mds sensitivo para mensurar la
capacidad tusigena en los pacientes neuromus-
culares. Una PEMax por debajo de 40 cm de
H,O indica incapacidad de remover las secre-
ciones del tracto respiratorio superior, con re-
tencidon concomitante de las mismas e infeccion
sobreagregada.

4. Flujo espiratorio tusigeno mdximo: Se
trata del flujo espiratorio maximo que puede ge-
nerar un paciente desde CPT. El flujo tusigeno

Tabla 2. Compromiso respiratorio en las enfermedades neuromusculares

Presiones bucales mdximas
PIMax <20 cm H,O
PEMax < 40 cm H,O

Capacidad vital
<30 mL/kg
<20 mL/kg

Incapacidad para ventilar adecuadamente
Incapacidad para toser y aclaramiento de secreciones

Incapacidad para toser adecuadamente
Incapacidad para suspirar o prevencién de atelectasias

<10 mL/kg
Compromiso bulbar (debilidad o pardlisis)

Gases arteriales
Hipercapnia
Hipoxemia

Incapacidad para ventilar adecuadamente
Incapacidad para proteger la via aérea y evitar aspiraciones

Incapacidad para ventilar adecuadamente
Incapacidad para oxigenar adecuadamente
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Alteraciones Respiratorias
CvV
J Tos Retencion de
secreciones. 30 mlfkg
4 Suspiros. Atelectasias. + PO, 25 ml/kg
4l Suspiros.
Atelectasias y shunt 1S ml/kg
Hipoventilacion 10 mng
Hipercapnia. 5 m]/kg

Asistencia kinésica respiratoria

Manejo Ventilatorio

Espirometria incentivada

TET electivo para IPPV Figura 2. Relacién en-

tre la caida de la capa-
cidad vital y disfuncién
respiratorias en pacien-
tes neuromusculares.
TET: Intubacién endo-
traqueal. IPPV: Venti-
lacién mecénica. ARM:
Asistencia respiratoria
mecdnica.

ARM para | CO; y prevenir
fatiga muscular

Asistencia respiratoria
mecanica controlada

méximo pueden superar los 6 a 12 L/s depen-
diendo del género, edad y altura. Los FETM
menores a 160 L/min indican incapacidad de
mantener flujos tusigenos minimos indispensa-
bles para la remocién de las secreciones bron-
quiales en el tracto respiratorio superior.

5. Gases en sangre: La hipoventilacion alveolar
(PaCO, > 45 mmHg) se asocia a la debilidad de
la bomba muscular inspiratoria y suele ser una
manifestacion tardia de la enfermedad neuro-
muscular®!?, La presencia de hipoxemia con FiO,
de 0,21 con un gradiente alvéolo-capilar aumen-
tado nos indica déficit en el mecanismo inter-
cambiador de gases, debido a un compromiso
parenquimatoso (atelectasia, infiltrados, trastor-
nos V/Q, etc). Aumento del exceso de base por
encima de 4 mEq/L es predictor de falla venti-
latoria y la alcalosis metabdlica diurna puede ser
el primer indicio de hipoventilacién nocturna.

6. Polisomnografia y/u oximetria nocturna:
Las manifestaciones mds tempranas de la enfer-
medad ocurren durante el estadio REM del sue-
fo, donde existe una importante hipotonia de
los musculos de la faringe, de la caja tordcica y
de los musculos inspiratorios, permitiendo el
desarrollo de hipoventilacién alveolar y de im-
portantes desaturaciones, evidenciadas en la
oximetria de pulso. Estos episodios causan re-
petidos microdespertares con mala calidad del
sueflo, siendo comunes durante el dia las cefa-
leas matinales, hipersomnolencia, cambios en el
humor, disminucién de la capacidad de concen-
tracion.

7. Pruebas de ejercicio: Las distintas prue-
bas de ejercicio (caminata a su propio paso, test
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de ejercicio incremental, etc), monitorizados con
un oximetro de pulso con memoria, permite
realizar un seguimiento objetivable de la fun-
cién cardiopulmonar durante la actividad fisi-
ca.
En la Figura 2 se describe la utilidad de la
medicién de la capacidad vital (CV) en el mane-
jo de pacientes con Sindrome de Guillain Barré?.
Los pacientes que presentan una CV menor a
15 mL/kg deben empezar con algin tipo de asis-
tencia ventilatoria, sea VNI o presion positiva a
través de tubo endotraqueal, segin la experien-
cia del equipo médico tratante. Los controles
deben hacerse cada cuatro horas como minimo.
De esa manera se puede anticipar el tratamiento
con apoyo ventilatorio, evitando tratar a los pa-
ciente en estadios mas avanzados, cuando la
hipercapnia, acidosis y alteraciones cardiovas-
culares son mds severas y dificiles de revertir.
Si bien este esquema estd relacionado con el
manejo agudo de los pacientes con Guillain Barré,
se puede aplicar este mismo criterio para con-
trolar a los pacientes con otras enfermedades
neuromusculares con deterioro progresivo. El
mismo concepto se utiliza para el monitoreo de
la presion inspiratoria méxima u otras medidas
de fuerza o resistencia para evaluar a los mus-
culos inspiratorios.

Seleccién de pacientes con enfermedades
neuromusculares candidatos a VNI

El inicio de la VNI estd indicado en pacientes
neuromusculares con sintomas o signos rela-
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cionados con hipoventilacién alveolar y alguna

de las siguientes condiciones'!!®:

1. Hipercapnia diurna (PaCO, > 45 mmHg) evi-
denciada por medio de la obtencién de gases
arteriales. La presencia de alcalosis metabélica
puede ser un indicador de hipoventilacién noc-
turna.

2. Desaturacién durante el suefio, puede ocurrir
sin hipercapnia diurna. La VNI se indica cuan-
do existe una SpO, menor de 89% durante
por lo menos cinco minutos consecutivos o
més del 10% del tiempo total monitorizado.
La medicion del flujo nasal y esfuerzo toraco-
abdominal es util para descartar apneas obs-
tructivas.

3. Répido deterioro de la funcién respiratoria,
con frecuentes consultas a unidades de emer-
gencia por insuficiencia respiratoria, en pa-
cientes con CV < 50%.

4. En pacientes que recibieron asistencia meca-
nica a través de tubo endotraqueal como con-
secuencia de infecciones pulmonares o por
imposibilidad de eliminar el exceso de secre-
ciones bronquiales durante los procesos agu-
dos.

Si bien existe consenso de iniciar la VNI cuan-
do se ha desarrollado hipercapnia diurna, actual-
mente se observa una tendencia a iniciar la VNI
en periodos més tempranos, sobre todo en pa-
cientes portadores de la enfermedad de
Duchenne, cuando se constata hipoventilacion
nocturna'1217,

Objetivos de la VNI en pacientes
con enfermedades neuromusculares

1. El objetivo primario es mejorar la ventilacién
alveolar y la oxigenacion. Para ello se debe
iniciar la VNI con FiO, ambiental y se debe
evitar el empleo de FiO, elevadas para el man-
tenimiento de una oximetria “adecuada”, ya
que el aumento del oxigeno suministrado fa-
vorece la retencion de PaCO.. El suplemento
de oxigeno puede ser ttil es caso de patolo-
gia pulmonar agregada.

2. La incapacidad en el manejo de las secreciones
bronquiales implica un abordaje kinésico agre-
sivo, de lo cual dependerd en gran medida el
poder evitar la invasién de la via aérea supe-
rior con un tubo endotraqueal por mal mane-
jo de las mismas'*!8,

3. Mejorar la distensibilidad pulmonar, la aplica-
cién de PEEP/EPAP permite aumentar la
CRF, disminuyendo las microatelectasias y
mejorando el intercambio gaseoso'>1°,
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4. Mejorar la calidad del suefio. La VNI noctur-
na, al evitar los episodios de hipoventilacién
(centrales y obstructivos) mejora la arquitec-
tura del suefio y disminuye los despertares.

5. Mejorar la calidad de vida y la supervivencia.

Implementacion de la ventilacién no
invasiva

Pacientes estables con insuficiencia
respiratoria cronica

Se puede iniciar en el domicilio, en el hospital
o en el laboratorio de suefio!'*!®. Una vez que se
decide iniciar la VNI, se debe preparar al pa-
ciente, brindarle contencién emocional, explicarle
el procedimiento, posicién en dectbito a 45°
que esté lo mas comodo posible. Los pacientes
deben tener una funcién bulbar adecuada, el me-
canismo de la tos conservado, idealmente con
pocas secreciones bronquiales y sin compromi-
so hemodindmico.

Se debe elegir una méscara nasal/facial ade-
cuada a la cara/nariz del paciente y segln la
experiencia del operador!!?. Los respiradores
volumétricos son muy utilizados en el manejo
de este tipo de falla ventilatoria. En la actuali-
dad, existe una tendencia a ventilar por presion,
gatillado por flujo, con la posibilidad de agregar
facilmente presion positiva al final de la espira-
cién, modificar el flujo inicial (rise time) y pro-
gramar el tiempo inspiratorio (ti). Los modos de
presion més usados son la presién de soporte
(PS) y la presién controlada (PC). En los pa-
cientes neuromusculares el agregado de una fre-
cuencia respiratoria base es util para controlar
los episodios de apneas centrales. En caso de
presentar respiracion periddica los equipos de
BiPAP automaticos son de extrema utilidad.

Cuando existe variaciones importantes de las
resistencias toracopulmonares (cambios de de-
cubito, aumento de resistencia de la via aérea
superior), para evitar variaciones importantes del
volumen corriente entregado, se debe emplear
un BiPAP con volumen corriente asegurado con
presion de soporte (AVAPS), que permite que
los equipos de presién actiien en forma parecida
a los respiradores volumétricos, pero agregando
todo el confort y tecnologia de los respiradores
de turbina.

El objetivo inicial es lograr una adaptacién
diurna al procedimiento durante algunos dias"!°.
Cuando el paciente estd adaptado se realizaran
los ajustes finales durante la noche, tratando de
alcanzar los objetivos de reposo de los miscu-
los inspiratorios y mejoria del intercambio ga-
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seoso. Se debe constatar la eficacia de la VNI
mediante polisomnografia u oximetria nocturna
(cuando recibe VNI respirando aire ambiente) y
realizar un seguimiento estricto durante los pri-
meros meses.

El nivel ideal de PaCO, no ha sido estableci-
do, si bien alcanzar 40 mmHg es una condicion
deseable, se pueden aceptar valores mas eleva-
dos si los sintomas de hipoventilacién estan con-
trolados y no existen evidencias de falla cardia-
ca derecha.

Pacientes con insuficiencia respiratoria aguda

Enfermos en los cuales la ventilacién no
invasiva se inicié durante un episodio de insufi-
ciencia respiratoria aguda y que, a pesar de es-
tar médicamente estables, no recuperan la capa-
cidad de respirar espontdneamente (ventilacion
obligada)"!°, Estos pacientes generalmente son
remitidos desde la unidad de cuidados intensi-
vos. En general la mayoria estdn ventilados a
través de una traqueostomia. Los objetivos de la
terapia respiratoria en este grupo de pacientes
se centran en prepararlos para retornar a la co-
munidad, instruir a sus cuidadores sobre como
proveer el cuidado y, por dltimo, educarlos para
que sean capaces de participar en actividades
recreativas y sociales. En este grupo de pacien-
tes, el sistema de ventilacion necesita evaluarse
constantemente porque las necesidades del en-
fermo pueden cambiar dia a dia y hay que eva-
luar la posibilidad de retirar la traqueostomia
(Tabla 3)°.

Contraindicaciones para realizar VNI
en pacientes con enfermedades
neuromusculares

La tinica contraindicacién absoluta para la VNI
es la incapacidad para tolerar la mdascara o el
procedimiento’!°, Por tal motivo, es fundamen-

Tabla 3. Criterios de decanulacién en pacientes
con enfermedades neuromusculares

. Enfermo mentalmente alerta y cooperador
. Necesidad minima de oxigeno
. Saturacion arterial de oxigeno mayor a 90%

AW N =

. Funcion bulbar conservada con mecanismo de la
deglucién intacto

5. Ausencia de historia de adiccion a drogas o de ata-
ques convulsivos

6. Flujo espiratorio maximo de la tos mayor de 3 L/s
7. Estructuras faciales intactas
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tal tener el equipamiento adecuado y contar con

suficiente experiencia para desarrollar este tipo

de tratamiento. Las contraindicaciones relativas

también dependen de la experiencia del equipo

tratante y se enumeran a continuacion:

1. Compromiso severo de los musculos bulbares
y funcién deglutoria alterada.

2. Falta de cooperacién o motivacién por parte
del paciente o de los familiares.

3. Dificultad para el manejo de las secreciones
bronquiales.

4. Requerimiento de VNI por mas de 16 h/dia.

VNI domiciliaria en pacientes
neuromusculares y con cifoescoliosis

La informacion sobre los resultados de la VNI
domiciliaria en pacientes con enfermedades
neuromusculares se obtiene de trabajos pros-
pectivos y descriptivos recientes, haremos refe-
rencia a un andlisis de la literatura del afio 1999.

Nauffal'®, describe el uso de VNI en 35 pa-
cientes con cifoescoliosis y 27 pacientes con
enfermedades neuromusculares seguidos duran-
te 18 meses, los pacientes mejoraron sus indi-
ces de calidad de vida, redujeron las tasas de
admision hospitalaria y mejoraron significativa-
mente sus gases arteriales. Mellies y cols?, exa-
minaron durante un periodo promedio de 25
meses el efecto de la VNI en 38 nifios con
enfermedades neuromusculares progresivas, con
edad promedio de 12,3 + 4,1 afios (rango: 6-
19). Los nifios fueron sometidos a una evalua-
cion sistemadtica y regular que inclufa estudios
de sueflo, evaluacion funcional y gasometria
arterial. La VNI fue bien tolerada y altamente
efectiva en revertir los desérdenes respiratorios
durante el suefio y la falla respiratoria crénica
que presentaban antes del inicio de este apoyo
ventilatorio. Janssens y cols?!, publicaron en el
2003 los resultados del seguimiento por siete
afios de 40 pacientes neuromusculares y 19 pa-
cientes con cifoescoliosis e hipoventilacién diurna
y reportaron mejoria en los gases arteriales, in-
dices de calidad de vida y reduccién en el nu-
mero de hospitalizaciones por afio. Los pacien-
tes tiene una adherencia a la VNI mayor de 90%
y la curva de Kapplan Meier demuestra que los
pacientes cifoescolidticos tienen una sobrevida
de 84% a los 7 afios.

En 1999, Annane y cols?, reportan el resulta-
do del andlisis de cuatro ensayos elegibles que
incluyeron 51 pacientes con afecciones neuro-
musculares o de la pared toricica, el tratamien-
to con VNI favorecié la reduccién de los nive-
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les de hipercapnia, la mejoria de la saturacion
promedio nocturna y el riesgo de morir en el
afio siguiente a la administracion de la ventila-
cién mecanica nocturna (-0,259; IC 95%: -0,478
a -0,041). Sin embargo, el andlisis concluye que
las pruebas actuales sobre el beneficio terapéuti-
co de la ventilaciéon mecdnica no invasiva son
débiles, pero coherentes, y sugieren el alivio de
los sintomas de la hipoventilacién crénica a corto
plazo. En dos pequefios estudios la superviven-
cia se prolong6 con la aplicaciéon de VNI.

Recomendaciones

La ventilacién mecénica debe ofrecerse como
una opcién terapéutica a los pacientes con
hipoventilacién crénica debida a enfermedades
neuromusculares. Se necesitan ensayos aleatorios
adicionales con un ndmero mayor de pacientes
para confirmar los efectos beneficiosos a largo
plazo de la ventilacién mecédnica nocturna sobre
la calidad de vida, la morbilidad y mortalidad,
para evaluar la proporcién costo/beneficio y
comparar los diferentes tipos y modalidades
de ventilacién mecénica.
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