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TRABAJO ORIGINAL

Asistencia ventilatoria no invasiva domiciliaria
nocturna en Pediatria

FRANCISCO PRADO A.*** MARIA L. BOZA C.* y ANDRES KOPPMANN A ###

PEDIATRIC NOCTURNAL NONINVASIVE VENTILATION
ASSISTANCE AT HOME

The nocturnal noninvasive ventilation (NNIV) at home is often used in chronic
respiratory failure (CRF) and obstructive sleep apnea (OSA) and, less frequently, in
central hypoventilation and cystic fibrosis. We present a 6 year period (1996-2002)
retrospective review of 10 children treated with noninvasive respiratory support
describing indications, type of NNIV and the follow-up. Patient’s age ranged from
1 to 13 years old; 6 were females and 4 males. Six had a neuromuscular disease,
three a cerebral palsy and one an Arnold Chiari Syndrome Type II. Nine children
presented kyphoscoliosis. NNIV was indicated in the following conditions:
compensated CRF (n = 3), decompensated CRF (n = 1), acute respiratory failure
with underlying neuromuscular diseases and unclear diagnosis of CRF (n = 2);
OSA with pharyngeal collapse (n = 3) and central hypoventilation (n = I). Two
patients had moderate to severe pulmonary restriction and subnormal maximal
airway pressures. Six patients were discharged with CPAP and four with BiPAP
after being hospitalized during 3 to 90 days. In average, the follow-up lasted 2
years. Three children had training of their respiratory muscles. One patient needed
a tracheostomy, the other nine improved: five without re-admissions and four
reduced them. Five patients went back to school. One patient with congenital
myopathy and kyphoscoliosis, surgically treated, improved her pulmonary function
and the 6 minutes walking test. Two patients used NNIV irregularly and other two
stopped it after one year. No deaths were reported. In our experience NNIV at home
lessens admissions and promotes a better social and school re-integration. BiPAP is
useful in restrictive conditions meanwhile CPAP is helpful in upper airway obstruction
with OSA.

Key words: nocturnal noninvasive ventilation at home, BiPAP, CPAP.

RESUMEN

La asistencia ventilatoria no invasiva domiciliaria nocturna (AVNIDN) se
indica en insuficiencia respiratoria crénica (IRC), sindrome de apnea obstructiva
del sueiio (SAOS) y ocasionalmente por hipoventilacion central y fibrosis quistica.
Se hace una revision retrospectiva de 10 pacientes sometidos a esta técnica de
soporte ventilatorio no invasivo durante un periodo de 6 aiios (1 996-2002), descri-
biendo las indicaciones, tipo de AVNIDN Yy el seguimiento. Sus edades fluctuaron
entre 1 a 13 afios; 6 mujeres y 4 hombres. Seis pacientes tenian enfermedad
neuromuscular; 3 pardlisis cerebral y uno Arnold Chiari tipo Il. Nueve presentaban
xifoescoliosis. Las indicaciones fueron: IRC estable 3 pacientes; posterior a IRC
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descompensada 1; luego de insuficiencia respiratoria aguda en enfermos
neuromusculares sin diagndstico claro de IRC, 2 pacientes. SAOS secundaria a
faringomalacia en 3 y por hipoventilacién central uno, Dos presentaban restriccién
pulmonar moderada a severa y presiones mdximas de via aérea subnormales. Seis
pacientes recibieron CPAP y 4 Bipap. El tiempo de hospitalizacion previo al alta
fue de 3 a 90 dias y la duracion promedio del seguimiento fue 2 aiios. Tres
recibieron entrenamiento muscular respiratorio. No hubo mortalidad; un paciente
fue traqueostomizado. Nueve mejoraron, 5 no tuvieron rehospitalizaciones y 4 las
disminuyeron. Cinco pacientes asisten al colegio. Un paciente con miopatia congé-
nita 'y artrodesis mejoro sus pruebas funcionales respiratorias y la distancia recorri-
da en 6 minutos. Dos usaron irregularmente la AVNIDN y dos suspendieron trata-
miento luego de un aiio. En nuestra experiencia, la AVNID minimizé las hospitali-
zaciones y promovié la reinsercion social y escolar. La modalidad Bipap fue iitil en

patologias restrictivas 'y el CPAP en obstruccién de via aérea superior/SAOS.

INTRODUCCION

La asistencia ventilatoria no invasiva domici-
liaria nocturna (AVNIDN) con generadores de
flujo ha permitido el tratamiento exitoso de ni-
fios con insuficiencia respiratoria crénica (IRC)
hipercapnica, sindrome de apnea obstructiva del
suefio (SAOS); sindrome de hipoventilacién cen-
tral y pacientes con fibrosis quistica'*.

Su uso més conocido es en pacientes con
patologia neuromuscular como indicacién elec-
tiva en aquellas de progresion lenta: miopatias
congénitas, enfermedad de Duchenne y atrofia
espinal congénita tipo II (AEC tipo II) con res-
triccién pulmonar e hipercapnea pero con hipo-
xemia leve* o en pacientes con hipoventilacién
nocturna definida como saturacién de hemoglo-
bina con aire ambiental menor a 90% mayor al
2% del tiempo total del suefio’.

Se ha usado también posterior a descompen-
sacién aguda por neumonia, atelectasia o en el
postoperatorio de xifoescoliosis en pacientes con
patologia neuromuscular®’,

La extension de su uso en domicilio en aque-
llos pacientes con obstruccién de la via aérea
superior (OVAS) y patologia restrictiva secun-
daria a enfermedades neuromusculares nos pa-
rece Util como elemento destinado a favorecer
la calidad de vida evitando hospitalizaciones y
permitiendo una mejor reinsercién social.

OBIJETIVOS

Revisién retrospectiva de pacientes someti-
dos a AVNIDN, en que se describen las carac-
teristicas clinicas, especificando las indicacio-
nes, el tipo de asistencia ventilatoria, seguimien-
to y evolucién a mediano y largo plazo (al me-
nos 6 meses desde el alta del hospital).

PACIENTES Y METODOS

Se revisaron las fichas clinicas de 10 pacien-
tes egresados con AVNIDN entre enero de 1996
y diciembre 2002 del Hospital Clinico San Borja
Arriardn (HCSBA). Se defini6 AVNIDN como
aquella asistencia ventilatoria aplicada con siste-
mas generadores de flujo (CPAP o Bipap) por 8
a 10 horas en forma continua a través de una
mascarilla nasal.

Los equipos utilizados fueron CPAP o pre-
sién continua positiva en la via aérea y Bipap o
presion positiva diferencial en dos niveles que
permite fijar independientemente la presion posi-
tiva inspiratoria (IPAP) y la presién positiva
espiratoria (EPAP). Ambos son flujos sensibles,
es decir, el esfuerzo respiratorio del paciente
activa el flujo inspiratorio.

Los flujos que generan son autoajustables para
mantener constante la presién deseada ante las
eventuales fugas por deficiente adaptacién de la
mascarilla, pérdida por boca o variaciones de la
impedancia del sistema respiratorio (resultante
de la resistencia en la via aérea y de la distensi-
bilidad téracopulmonar).

Se utilizaron generadores de flujo con presién
en 2 niveles (Bipap) de las marcas y modelos
que se detallan: Respironics Inc modelo Bipap
S/T-D, Nellcor Puritan Benett modelo Knigth
Star 335, Resmed modelo VPAP Confort, Resmed
modelo VPAP II ST-A y Taema modelo eclipse
delta. Como CPAP se utilizaron: HealthDyne mo-
delo Tranquility, Taema modelo bora y Resmed
modelo S6. Se utilizaron mascarillas nasales:
Respironics, Taema modelo concept 5 y Resmed
modelo protegé o ultramirage.

La AVNI con Bipap tiene 3 modalidades: asisti-
da, asistida/control y control. En la primera de ella
el paciente genera el control respiratorio y por
lo tanto, la relacién inspiracién: espiracién (I:E).
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En la segunda modalidad es posible entregar una
frecuencia respiratoria (FR) elegida por el ope-
rador y generada por el equipo controlando la
duracidn de la inspiracidn. Al existir un tiempo
de ventana entre los ciclos prefijados permite
que la respiracién espontdnea del paciente sea
asistida sin interferencias de acoplamiento. En la
modalidad control (de indicacién muy reservada)
el ciclo respiratorio: FR, relacién I:E y presiones
diferenciales son elegidas por el operador.

Las indicaciones consideradas para la AVNIDN
fueron:

- IRC estable (indicacién electiva). Definida
como: pardmetros clinicos y/o de laboratorio
de restriccién pulmonar (presiones maximas
en la boca menor a 50 centimetros de agua,
ventilacién voluntaria maxima < 50%, CVF
< 50%, hipercapnia matinal con PaCO; > 50
mmHg) e hipoventilacién nocturna (satura-
cién de hemoglobina < 90% mayor al 2% del
tiempo total de suefio), en pacientes con en-
fermedad neuromuscular de progresion lenta
y sin descompensacién respiratoria aguda.

- IRC posterior al uso de AVNI por descompen-
sacién aguda.

- Patologia neuromuscular con IRC no diag-
nosticada previamente en quienes se indicé
AVNI por descompensacién aguda.

- OVAS + SAOS asociada a saturacién de he-
moglobina < 90% con aire ambiental con mds
de 5 episodios de a lo menos 20 s de dura-
cién en registro continuo de una hora.

- Sindrome de hipoventilacién central nocturno
con presencia de apneas centrales y/o mixtas
durante el suefio y oximetria de pulso < 90%
con aire ambiental con mds de 5 episodios de
a lo menos 20 s de duracién en registro con-
tinuo de una hora.

Se hizo registro continuo de saturacién de
hemoglobina durante el suefio en condicién basal
sin asistencia ventilatoria y dentro de las 72 ho-
ras de iniciado este tratamiento. Se realizé un
segundo registro 24 horas antes del egreso. Se
repitieron nuevos registros sélo en aquellos pa-
cientes que reingresaron.

Los criterios de inclusién para la AVNIND
fueron los siguientes:

1. Pacientes con remanente de ventilacién es-

pontdnea y con posibilidad de un intervalo
libre sin asistencia ventilatoria que minimice
el riesgo de paro cardiorespiratorio hipéxico.

. Ausencia de acidosis respiratoria

3. Requerimiento de oxigeno no mayor de 2 L/
min, suministrado por catéter adaptado a mas-
carilla nasal, para mantener la saturacién de
hemoglobina nocturna estable mayor de 93%.

N
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4. Estabilidad clinica sin necesidad de enferme-
rfa en domicilio y con cuidados posibles de
ser entregados por los padres.

5. Buena tolerancia a la AVNI en el hospital
(Unidad de Intermedio) con IPAP no mayor
de 15 cm de agua y EPAP no mayor de 6 cm
de agua.

6. Mantener controles ambulatorios inicialmente
mensuales en policlinico de respiratorio in-
fantil.

Se describen las caracteristicas demografi-
cas, diagndstico, duracién del seguimiento y evo-
lucién. Como pardmetros de mejoria se consi-
der6 la disminucién del nimero y duracion de
las hospitalizaciones anuales comparado con el
afio previo al ingreso, la disminucién o suspen-
sién de la oxigenoterapia nocturna y, como un
criterio de reinsercién social, la asistencia regu-
lar al colegio.

RESULTADOS

Desde el afio 1996 al 2002 diez pacientes
egresaron con AVNIDN desde el Servicio de
Pediatria del HCSBA. La edad promedio fue 5,5
afios con un rango desde el aflo de vida a los 13
afios. Cinco pacientes tenfan més de 6 afios; de
ellos s6lo 4 fueron susceptibles de hacer estu-
dios de funcién pulmonar. Seis pacientes eran
mujeres y 4 hombres.

En la Tabla 1 se muestra las caracteristicas
demogrificas, diagndstico, indicacién y tipo asis-
tencia ventilatoria. La Tabla 2 resume los trata-
mientos complementarios, el tiempo de segui-
miento y la evolucién de estos pacientes.

Seis pacientes tenfan enfermedad neuromus-
cular, cinco de ellos con miopatia congénita y
uno con atrofia espinal congénita tipo II.

Tres pacientes tenian pardlisis cerebral y uno
enfermedad de Arnold Chiari.

Del total, 8 pacientes tenfan xifoescoliosis, 4
de ellos severa con dngulo de Coobs > 40°.

La indicacién de AVNIDN fue electiva en 3
nifios con IRC y en otro se usé como continua-
cién de AVNI indicada por descompensacion
aguda secundaria a neumonia y atelectasia. Esta
también fue la indicacién en 2 pacientes con
patologfa neuromuscular sin diagnéstico cono-
cido de IRC, en ellos se continué con AVNIDN
luego de evitar la VM (AEC tipo II) o posterior
a la transicién de VM a ventilacién no invasiva
(enfermedad de Steiner).

En 3 pacientes la AVNI se indicé por SOAS
+ OVAS secundaria a faringomalacia y en uno
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Tabla 1. Asistencia ventilatoria no invasiva domiciliaria nocturna.
Caracteristicas clinicas y de tipo asistencia ventilatoria

Paciente Edad al Ano Sexo  Diagnéstico Indicacién Tipo AVNI
ingreso ingreso
(afios)

1 1,5 1996 M Miopatia congénita IRC electiva CPAP
xifoescoliosis

2 9 1999 M Miopatia congénita IRC Descompensada  Bipap (A/C) y luego (A)
xifoescoliosis

3 6 1999 M A. Chiari Sindrome Bipap (A/C)
obesidad hipoventilacién
xifoescoliosis central

4 5 2001 M Steiner IRC electiva Bipap (A)
xifoescoliosis

5 1 2001 M Steiner IRA: luego de VM Bipap (A)/ CPAP

6 5 2001 H AEC Tipo II IRA: Evita VM Bipap (A)/ CPAP
xifoescoliosis

7 5 1998 H PC OVAS/SAOS CPAP
xifoescoliosis

8 2 2002 H PC OVAS/SAOS CPAP
xifoescoliosis

9 7 1998 H PC OVAS/SAOS CPAP
xifoescoliosis

10 I3 2002 M Sindrome IRC electiva Bipap (A)
miasténico
congénito

xifoescoliosis

AVNL: Asistencia ventilatoria no invasiva; VM: ventilacién mecanica; M: Mujer, H: Hombre; (A/C): Bipap modalidad
asistida/control; (A): Asistida; AEC Tipo II: Atrofia espinal congénita; PC: parilisis cerebral; OVAS: Obstruccién via
aérea superior; SAOS: Sindrome apnea obstructiva del suefio; IRC: Insuficiencia respiratoria crénica; IRA: Insuficien-
cia respiratoria aguda (Luego de AVNI por descompensacién aguda sin diagnéstico conocido de IRC).

con A. Chiari tipo II por sindrome de hipoventi-
lacién central.

En seis pacientes la AVNID fue con CPAP, 3
tenfan pardlisis cerebral con OVAS/SAOS y 3
eran portadores de enfermedad neuromuscular.
Dos de ellos luego de usar Bipap en la descom-
pensacién aguda y en uno como indicacién elec-
tiva de IRC. La presién positiva en la via aérea
fue de 4 a 6 centimetros de agua.

En cuatro pacientes se uso AVNIDN con
Bipap. Tres de ellos utilizaron modalidad asistida
con IPAP en rango de 8 a 12 cm de agua y
EPAP en rango de 4 a 5 cm de agua. En el
paciente con sindrome de hipoventilacién cen-
tral nocturno se usé modalidad A/C con una
frecuencia respiratoria de 10 por minuto, 33%
de tiempo inspiratorio; IPAP/EPAP de 12/4.

En todos los pacientes la AVNIDN se admi-
nistré durante 8 a 10 horas (10 PM a 6 u 8 AM)
utilizando s6lo mascarilla nasal como interfase
de conexidn.

Tres pacientes recibieron entrenamiento mus-
cular por 6 meses a un afo, refiriendo buena
tolerancia sin disnea durante y después de los
ciclos diarios y con sensacién de mejoria des-
pués de la segunda semana.

Previo a la AVNIDN, 3 pacientes estaban en
oxigenoterapia nocturna. S6lo uno permanecié
con oxigeno para mantener oximetria de pulso
estable (> 93%) después del mes de AVNIDN.

El tiempo de hospitalizacién fue de 3 a 90
dias, promedio 27 dfas. Fue menor de 10 dias
en 4 pacientes en quienes la indicacién de
AVNID fue electiva.
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Tabla 2. Asistencia ventilatoria no invasiva domiciliaria nocturna.
Tratamientos complementarios, seguimiento y evolucién

Paciente Otros tratamientos Tiempo seguimiento Condicién / Evolucién Episodios de
desde inicio AVNIDN rehospitalizaciones
(afios) por afio/ duracién/
causa**¥
1 Corset 6 RDSM leve 2/15dfas/
TQ 18 meses para VMI *%D
2 Artrodesis 3 Asiste colegio, marcha con 0
entrenamiento ortesis mala adherencia
muscular® después de 1 afio
3 Corset 3 RDSM leve
Apneas (-)
Asiste colegio en silla de ruedas
1 0, nocturno 0
4 Corset 1 Asiste colegio, 0
entrenamiento muscular marcha con ortesis
5 Ninguno 1 Traslado al extranjero 1/10dfas/**D
6 Corset 1 Asiste colegio en silla de ruedas 0
7 Gastrostomia 4 Apneas (-)
suspendié O, nocturno 2/7dias/**D
8 Gastrostomia 0,5 Apneas (-) 1/10/**E
suspendié O, nocturno
9 Gastrostomia 1 Apneas (-) 0
abandona control
10 Corset 0,5 Asiste colegio en silla de ruedas
entrenamiento muscular mala tolerancia 0

#: Entrenamiento muscular respiratorio resistitivo.

#* Causa: Electiva (E), Descompensacion aguda (D), Fallo equipo (F)

TQ: traqueostomia; VMI: ventilacién mandatoria intermitente

RDSM: Retardo desarrollo psicomotor

La hospitalizacién mds larga correspondié a
una nifia de 9 aflos con miopatia congénita y
xifoescoliosis progresiva en que se hizo una
artrodesis posterior para estabilizar la columna y
disminuir el dolor.

El seguimiento promedio fue de 2,1 afios (ran-
g0 6 meses a 6 afios). Seis afios en un paciente;
4 afios en otro paciente; 3 afios en dos pacien-
tes; un aflo en 4 pacientes y seis meses en 2
pacientes.

Seis nifios usaron la AVNIDN regularmente.
Dos en forma irregular, uno de ellos por mala
tolerancia a los flujos inspirados y otro por baja
adherencia de los padres después de 2 afios de
tratamiento. Dos pacientes suspendieron sus con-
troles después del afio, uno de ellos por traslado
al extranjero y el otro por decisién de los padres.
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En el periodo de seguimiento un paciente ne-
cesitd traqueostomia a los 18 meses de trata-
miento para realizar ventilacién invasiva intrahos-
pitalaria y luego ventilacién mandatoria intermi-
tente (VMI) nocturna con un respirador volu-
métrico (PLV-102 Life Care).

Los restantes tuvieron mejoria clinica, cinco
pacientes no se rehospitalizaron y 4 disminuye-
ron el ndmero y duracién de hospitalizaciones a
menos de 2 por afio y 15 dias respectivamente.

Los 4 pacientes con apnea no volvieron a
presentar episodios de desaturacién (saturacion
de hemoglobina < 90%) de duracién mayor a
20 segundos en observacién nocturna de 10
horas luego de iniciada la asistencia ventilatoria.
En estos pacientes se observé la normal variabi-
lidad de la frecuencia cardiaca durante el suefio,
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Tabla 3. AVNIDN: Estudio funcional en 3 pacientes con miopatia y xifoescoliosis

Paciente 1 Paciente 10 Paciente 4

Bipap (IPAP/EPAP) 10/5 12/5-10/4 10/5 - 8/4

Ty 6 meses To 6 meses To 6 meses
PIM (cm H,0) -26 -34 -49 -14 NR (¥) -19
PEM (cm H,0) +42 +43 +79 +56 NR (*) +20
VVM (% predicho) 23 30 42 NR NR (*) 32
CVF (% predicho) 30 40 59 39 NR (*) NR (*)
VEF (% predicho) 27 42 65 41 NR (*) NR (*)
VEF/CVF (%) 83 94 89 89 NR (¥) NR (¥)
VC (ml/kg) 2,8 4 NR NR NR (¥) NR (¥)
Peak FlowTos (L/min) 100 120 - 160 400 300 NR (*) NR (*)
DR 6 (m) 100 125-180 Silla/ortesis Silla/ortesis Ortesis Ortesis
PO, (mmHg) 72 80 90 NR 59 90
PCO, (mmHg) 51 47 37 NR 46,5 337
Oximetria pulso % 86 92 95-96 93 80 95

Ty: Inicio AVNI

NR: No registrado; NR (*): Imposible obtener maniobra de espiracién forzada méxima
Bipap: generador de flujo con presién via diferencial en dos niveles

IPAP: presién positiva inspiratoria de la via aérea (cm de H,O)

EPEP: presién positiva espiratoria de la via aérea (cm de H,0)

DR6: distancia recorrida en caminata de 6 min

sin aumento o disminucién significativa de ella
respecto a los valores en vigilia.

No hubo reingresos electivos o por falla de
equipos, éstas fueron por descompensacién re-
lacionadas a neumonia y/o atelectasia, ninguno
requiri6 VM. Previo al uso de AVNIDN estos
pacientes tenfan hospitalizaciones frecuentes, mis
de 3 episodios anuales, en su mayoria por in-
fecciones respiratorias agudas bajas y atelectasias,
generalmente de 16bulos inferiores.

Cinco pacientes actualmente asisten regular-
mente al colegio, 3 deambulan con silla de rue-
das y 2 con drtesis (canaletas). Dos tienen re-
traso del desarrollo psicomotor (RDSM) leve y
3 portadores de pardlisis cerebral (PC) presen-
tan un retraso severo.

El registro de gases en sangre arterial (GSA)
en los controles ambulatorios no fue rutinario.
No se indicé en los pacientes con apnea que
tuvieron mejorfa clinica significativa con saturo-
metrfa nocturna estable (> 93%), como tampo-
co en 3 pacientes con patologia neuromusculares
con buena evolucién y rechazo de los padres.

En 2 pacientes mayores de 6 afios con mio-
patia congénita, se pudo hacer estudio funcional
respiratorio previo. Espirometria con registro de
la ventilacién voluntaria maxima (VVM); peak
flow de tos y estudios de presiones maximas en
la via aérea: PIM y PEM.

En la Tabla 3 se muestra el estudio funcional
respiratorio, GSA y oximetria de pulso de estos
2 pacientes mds un tercero de 5 afios y 10

meses con miopatia de Steiner en quien fue
posible obtener registros reproducibles de PIM
+ PEM luego de 6 meses de Bipap y entrena-
miento muscular. No fue posible obtener ma-
niobras de espiracién forzada maxima. En 2 pa-
cientes se demostré un patrén ventilatorio res-
trictivo moderado a severo (CVF 30% y 50%
del predicho segiin Gutiérrez et al?¢), VVM dis-
minuida (23 y 42%), como también presiones
mdximas en la boca subnormales.

Sélo en el primer paciente con restriccién
pulmonar severa existfa hipercapnia leve, pre-
sent6 mejoria de la CVF, VVM y del PIM (10, 6
y 30% respectivamente del valor predetermina-
do) a los 6 meses de artrodesis posterior y uso
regular de Bipap. Hubo mejorfa también en la
distancia recorrida en 6 minutos y disminucién
de la disnea. Otro paciente con uso irregular del
Bipap presentd deterioro progresivo con dismi-
nucion de la CVF en 20%.

COMENTARIOS

En una publicacién previa® comunicamos la
utilidad de la asistencia ventilatoria no invasiva
(AVNI) en una Unidad de Intermedio Médico-
Quirtrgica Pediatrica tratando 10 pacientes con
IRC descompensada, IRA hipoxémica y SAOS
en nifios con pardlisis cerebral secundarias a
faringomalacia. En esta experiencia los pacien-
tes con IRC y descompensacién aguda, pero
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sin una via aérea inestable, apnea, falla respira-
toria con acidosis o hipoxia grave mejoraron
presentando disminucién significativa de la fre-
cuencia respiratoria y de la PaCO, a las 6 horas
de iniciada la asistencia ventilatoria.

Una vez lograda la compensacién clinica 4
pacientes de esa serie siguieron con’ AVNIDN
incluyéndose en la actual publicacién.

Los criterios que utilizamos para la AVNIDN
electiva en pacientes con IRC fueron funda-
mentalmente clinicos: pacientes con patologia
neuromuscular y/o xifoescoliosis severa (dngulo
de Coobs > 40°) con evolucién lentamente pro-
gresiva hacia la restriccién pulmonar con polipnea
y/o disnea, hipersomnia o cefalea matinal,
hipotonfa de la cintura escapular, marcha con
ortesis y/o silla de ruedas, tos débil, antecedente
de neumonias y/o atelectasias en los tltimos 6
meses.

En forma complementaria y no obligatoria se
usaron criterios de laboratorio como desaturacidn
nocturna, apneas con verificacién polisomno-
grifica, hipercapnia matinal (PaCO, > 50 mmHg),
espirometria con patrén ventilatorio restrictivo
(CVF < 50%) y presiones maximas de la via
aérea registradas por mandémetro aneroide de
columna’®, segiin técnicas de Black y Hyatt',
subnormales para los valores publicados por
Szeinberg!!.

Estos criterios son los propuestos en publica-
ciones internacionales*, principalmente en pa-
cientes con restricciéon pulmonar secundaria a
miopatias, xifoescoliosis, o hipoventilacion cen-
tral que condicionan hipoventilacién nocturna y/
o IRC hipercdpnica.

En nuestra serie, 70% tenfan compromiso de
la bomba respiratoria periférica y/o central y
90% tenian xifoescoliosis severa, causa conoci-
da de aumento del trabajo respiratorio por dete-
rioro de la impedancia de la unidad pulmén/caja
tordcica y disminucién de los volimenes
pulmonares (CVF,VRE y finalmente CRF)'*"*,

Incluimos 3 pacientes con PC que presenta-
ban OVAS/SAOQOS secundaria a faringomalacia al
ser esta entidad una realidad frecuente y poten-
cialmente subdiagnosticada que empeora la cali-
dad de vida de los pacientes como de su familia
pese a ser susceptible de un tratamiento eficien-
te con CPAP de significativo menor costo que
un Bipap.

El concepto de faringomalacia se refiere a
hipotonia de la musculatura faringea con colapso
supraglético diagnosticado por fibroendoscopia
y se presenta clinicamente con estridor inspi-
ratorio nocturno mds ronquido y en el caso de
nuestros pacientes con periodos de desaturacidn
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iterativos y oximetria de pulso < 90% en aire
ambiental (> 5 episodios en registro continuo por
una hora) que mejord con CPAP y presiones de
sostén no mayores de 6 centimetros de agua.

Es necesario puntualizar que la mejoria en el
registro de saturacién de oxigeno nocturna no
significa necesariamente resolucién de las apneas.
Sin embargo, otro pardmetro fisiolégico del im-
pacto en la higiene del suefio, como es la fre-
cuencia cardfaca, no presentd alteraciones.

Los tiempos de hospitalizacién tuvieron un
amplio rango, siendo como era de suponer, me-
nor en aquellos pacientes con indicacién electi-
va cuando la adquisicién del equipo y la deci-
sién de la modalidad de AVNIDN se habfa he-
cho con antelacion.

Existié también un amplio rango de disper-
sién en la edad. Es interesante de recalcar que
dos pacientes con miopatia congénita fueron tra-
tados antes de los 2 afios de edad al lograr
buena tolerancia con mascarillas nasales apro-
piadas y presiones bajas (IPAP < de 10 cm de
agua).

Sélo un paciente requirié paso a ventilacién
invasiva por traqueostomia y actualmente se en-
cuentra en VMI domiciliaria.

Es posible que la evolucién hubiera sido dis-
tinta de haber usado Bipap considerando su con-
dicién de miopatia congénita (desproporcién de
fibras) de progresién mds acelerada en los pri-
meros afos de la vida con estabilizacién poste-
rior.

La indicacién de CPAP en otros dos pacien-
tes con miopatia luego de tratar una descompen-
sacién aguda obedece también a una limitacion
econdmica.

El 90% de nuestros pacientes tuvo mejoria
clinica, impidiendo las rehospitalizaciénes por
descompensacién aguda o minimizédndolas.

Estos resultados son similares a los observa-
dos por Martinez-Carrasco® en 14 nifios trata-
dos con ventilacién no invasiva por mascarilla
nasal hasta por 28 meses y por Sdnchez" en
una serie de 15 pacientes con sistemas de apo-
yo ventilatorio domiciliario, 12 de ellos tratados
con VM domiciliaria o CPAP invasivo por
traqueostomia y 4 con Bipap.

Es importante la observacién que en estas
dos series nacionales numéricamente similares,
los pacientes neuromusculares (patologia res-
trictiva) son asignados a VNI con generadores
de flujo (Bipap). En la experiencia de Sdnchez la
mayor proporcién de pacientes con asistencia
respiratoria invasiva fue secundaria a patologias
con obstruccién dindmica de la via aérea central
en lactantes con broncomalacia y traqueomalacia
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a diferencia de nuestros pacientes en que las
causas de OVAS (faringomalacia) fueron trata-
das con soportes de presidn positiva no invasiva.
Sin duda la necesidad de AVNI sélo nocturna
facilita la autonomfa, reinsercién social y esco-
lar observada en el 50% de nuestros pacientes.

La regular o deficiente adherencia tardia (des-
pués del afio) en 30% de los pacientes, obliga a
revisar las estrategias destinadas a promover el
cumplimiento de las indicaciones en esta etapa
de la evolucién.

Sélo un paciente presentd baja adherencia en
los primeros meses de Bipap atribuibles a defi-
ciente tolerancia del flujo inspirado que se solu-
ciond al cambiar el tipo de mascarilla nasal posi-
blemente disminuyendo el escape por la interfase
que obligaba a generar flujos altos y turbulen-
tos. En este paciente el aumento de la restric-
cién pulmonar pudiera estar relacionado al uso
parcial de la AVNIDN.

Como tratamiento complementario tres pa-
cientes recibieron entrenamiento muscular in-
cluyendo una evaluacién kinésica bisemanal, ini-
cialmente en policlinico del Centro de Referen-
cia del HCSBA, destinada a entrenar la cintura
escapular y capacitar en el uso de vdlvulas de
umbral regulable (#2ireshold) para entrenamiento
resistitivo de la musculatura respiratoria inspi-
ratoria y espiratoria (2 veces en el dia por 10 a
15 minutos). Estas vélvulas permiten mantener
la ventilacién contra una carga de presién cons-
tante fijada por un resorte graduable indepen-
diente del patrén ventilatorio adoptado por el
usuario. Se usé el 30% del PIM y/o PEM o el
minimo posible segiin tolerancia (ausencia de
disnea) como umbral similar al utilizado en adul-
tos con enfermedad pulmonar obstructiva cré-
nica'S.

Las pocas experiencias pedidtricas a mediano
y largo plazo (1 afio) en pacientes con patologia
restrictiva secundaria a enfermedades neuro-
musculares han demostrado beneficio en para-
metros clinicos y de funcién pulmonar (espiro-
metria y PIM/PEM) desde el mes de su ini-
cio'”!®, Pese a la sensacién subjetiva de bienes-
tar y buena adherencia de nuestros tres pacien-
tes que recibieron este tratamiento es imposible
definir cual fue su real impacto.

En esta experiencia con AVNIDN el estudio
funcional fue restringido por edad y diagnéstico
a pocos pacientes. Sin embargo, en dos escola-
res con miopatia y xifoescoliosis severa se con-
firmé la relacién de la pérdida de funcién mus-
cular respiratoria con la reserva ventilatoria eva-
luada por la VVM vy los volimenes pulmonares
evaluados por la CVF y volumen corriente por

ventilometria (sélo un paciente)’®. Lo primero
en comprometerse son las presiones méiximas
generadas por la bomba respiratoria, luego dis-
minuye la VVM, la CVF y por dltimo aparece
hipercapnia. Esto cuando la CVF es menor del
50% y la PIM menor del 75% de los respecti-
vos tedricos como se observé en un paciente
con PIM menor de 30 centimetros de agua.

El peak flow de tos se relaciona con la fuerza
muscular espiratoria y en pacientes con Duchenne
se han sugerido valores inferiores a 180-160 L/min
como punto critico para un esfuerzo de tos
ineficiente?.

En uno de nuestros pacientes con restriccién
pulmonar severa pero con un PEM menos com-
prometido que el PIM el valor de peak flow de
tos obtenido se mantuvo en 300 L/min. Del mis-
mo modo otro paciente con miopatia y xifoesco-
liosis operada que presentd sostenida mejorfa
también tuvo aumento de este indice. La inusual
mejoria en la funcién pulmonar coincide con la
reciente comunicacién de un paciente de 11 afios
operado y tratado con VNI en seguimiento a un
mes?'. En oposicién a descripciones en las que
se ha comunicado disminucién de la CVF y
CRF en el postoperatorio de artrodesis?>?3,

La mejorfa en la funcién muscular ha sido
demostrada con la VNI tanto en pacientes con
trastornos ventilatorios obstructivos y restrictivos,
principalmente con Bipap en estos tltimos2*25,

Sin embargo, considerando que los trastor-
nos restrictivos moderados ya tienen una im-
portante disminucién en la potencia de la bomba
respiratoria (fuerza muscular) y por lo tanto, una
pobre reserva ventilatoria frente a pequeifias car-
gas de trabajo'’, es probable que los pardmetros
que consideramos para iniciar la AVNIDN en
pacientes con IRC estable la conviertan en una
indicacidn tardia.

Serfa muy interesante evaluar criterios de in-
greso precoz a AVNIDN y protocolos de entre-
namiento muscular en su impacto clinico y fun-
cional.

En suma concluimos que la AVNIDN puede
implementarse en un hospital piblico clinico-
universitario utilizando equipos generadores de
flujo. La modalidad Bipap tiene especial indica-
cidén en patologias restrictivas y/o insuficiencia
de bomba respiratoria aiin mas en pacientes con
patologia neuromuscular y xifoescoliosis. El
CPAP tendria indicacién en pacientes con OVAS/
SAOS secundaria a sindromes hipoténicos, mal-
formaciones crianeofaciales, sindrome de Down,
obesidad mérbida y, al reunir los criterios deta-
llados, en aquellos con pardlisis cerebral y farin-
gomalacia.
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Aunque el nimero de casos de este estudio
retrospectivo fue reducido, en ellos la AVNIDN
minimizé las rehospitalizaciones por descom-
pensacién aguda permitiendo, en algunos pa-
cientes, la adecuada reinsercién social y esco-

lar.
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