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Resumen Revisadas en un articulo anterior la fisiopatologia respiratoria del enfermo neuro-
muscular (ENM), asi como su evaluacion clinica y las principales complicaciones causantes de
su deterioro pulmonar, en el presente articulo se describen los tratamientos respiratorios nece-
sarios para preservar la funcion pulmonar del ENM durante el mayor tiempo posible, asi como
en situaciones especiales (infecciones respiratorias, cirugia de escoliosis, etc.).

Se hace especial hincapié en la utilidad de la ventilacion no invasiva cuyo uso esta cambiando
la historia natural de muchas de estas enfermedades.

La prolongacion de la vida en estos nifios permite que lleguen a las unidades de neumologia
de adultos para proseguir su atencion. La transicion desde la pediatria debe ser un proceso
activo, progresivo en el tiempo y poco estresante para el paciente ante la adaptacion a ese
nuevo entorno, manteniendo siempre una atencion multidisciplinar.
© 2013 Asociacion Espaiiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos
reservados.

Respiratory treatments in neuromuscular disease

Abstract In a previous article, a review was presented of the respiratory pathophysiology
of the patient with neuromuscular disease, as well as their clinical evaluation and the major
complications causing pulmonary deterioration. This article presents the respiratory treatments
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required to preserve lung function in neuromuscular disease as long as possible, as well as in
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special situations (respiratory infections, spinal curvature surgery, etc.).

Special emphasis is made on the use of non-invasive ventilation, which is changing the natural
history of many of these diseases.

The increase in survival and life expectancy of these children means that they can continue
their clinical care in adult units. The transition from pediatric care must be an active, timely
and progressive process. It may be slightly stressful for the patient before the adaptation to
this new environment, with multidisciplinary care always being maintained
© 2013 Asociacion Espafiola de Pediatria. Published by Elsevier Espaia, S.L. All rights reserved.

Introduccion

Las enfermedades neuromusculares (ENM) pueden compro-
meter el intercambio gaseoso corporal, la funcion de bomba
del sistema respiratorio, el mantenimiento del tono muscu-
lar de la via aérea superior, la proteccion de la via aérea por
incompetencia orofaringea, la eficiencia del aclaramiento
mucociliar y el soporte espinal.

Las consecuencias respiratorias son: la hipoventilacion,
la obstruccion de las vias aéreas superiores, la enfermedad
aspirativa pulmonar, la retencion de secreciones e infeccion
de vias aéreas bajas y las repercusiones mecanicas de la
progresiva escoliosis.

La edad de inicio de los sintomas respiratorios varia
dependiendo de la enfermedad de base, de la precocidad
de la debilidad muscular o del grado de afectacion de
la caja toracica. La insuficiencia respiratoria aguda aso-
ciada a infeccion respiratoria es la causa mas frecuente de
ingreso hospitalario no programado y la insuficiencia respi-
ratoria crdnica es una frecuente causa de muerte en estos
pacientes’?2.

Tratamiento de la insuficiencia respiratoria
cronica

Como el problema principal de estos pacientes es el fallo de
la bomba ventilatoria, el principal tratamiento es el apoyo
ventilatorio con ventilacion no invasiva (VNI) o mediante
ventilacion invasiva (VI). La administracion aislada de oxi-
genoterapia no esta indicada, pues no trata el problema
del paciente, no revierte la sintomatologia y es incluso
peligrosa, por disminuir los arousals en el ENM con hipoven-
tilacion nocturna (HN) y disminuir el impulso hipoxémico de
la ventilacion en el paciente hipercapnico crénico, pudiendo
ocasionar, en ultimo extremo, encefalopatia hipercapnica
con parada respiratoria e incluso muerte.

Ventilacién no invasiva en pacientes con
enfermedad neuromuscular

Se define la VNI como el tratamiento con soporte ventilatorio
sin invasion de la via aérea. A pesar de que la VI garan-
tiza una ventilacion mas eficaz que la VNI, la realizacion
de una traqueotomia aumenta la complejidad del manejo

del paciente, disminuye la calidad de vida (CV) y no esta
exenta de complicaciones potencialmente graves. Dichos
motivos, junto con el desarrollo de los sistemas de VNI, la
evidencia de sus efectos beneficiosos® (tabla 1), la escasa
gravedad de sus complicaciones y una experiencia creciente
de su uso en los Ultimos afos han desplazado la indicacion
de VI domiciliaria (VID) a un subgrupo mas delimitado de
pacientes®.

En los pacientes con ENM candidatos a tratamiento con
soporte ventilatorio, este es inicialmente nocturno. Esta
indicado iniciarlo en aquellos pacientes que tengan sindrome
de apnea hipoapnea del suefio (SAHS) no resoluble quirdr-
gicamente y/o evidencia de HN por registro capnografico,
poligrafia o PSG. También debe considerarse el inicio de la
VNI domiciliaria (VNID) cuando se constata una o mas de
las siguientes situaciones: paCO; > 45 mmHg o elevacion del
bicarbonato en la gasometria; saturacion de O, de la hemo-
globina <88% 5 min consecutivos durante el suefo o >10%
del tiempo total de sueio; Presion Inspiratoria Maxima < —60
cmH,0; capacidad vital forzada (FVC)<50% del predicho’.
Otras indicaciones en ENM son la existencia de infeccio-
nes y/o atelectasias recurrentes, la preparacion a cirugia
electiva de caja toracica en pacientes de riesgo, la apli-
cacion precoz para favorecer el crecimiento costal y el

Tabla 1 Efectos beneficiosos de la VNID nocturna en el
enfermo neuromuscular

Mejora la permeabilidad de la via aérea superior

Normaliza el intercambio gaseoso

Mantiene la mejoria gasométrica durante el dia

Mejora la calidad del suefio

Revierte la sintomatologia de la hipoventilacion y de los
trastornos respiratorios del suefo

Favorece el reposo de la musculatura respiratoria

Restablece la sensibilidad de los quimioceptores centrales

Mejora la complianza pulmonar

Reduce las complicaciones secundarias a infecciones
intercurrentes

Enlentece la deformidad toracica

Enlentece el deterioro de la funcion pulmonar

Mejora la calidad de vida

Disminuye la morbilidad

Disminuye la mortalidad




Tratamientos respiratorios en la enfermedad neuromuscular

259.e3

volumen toracico en aquellas enfermedades con grave afec-
tacion respiratoria de inicio en la primera infancia como
la atrofia muscular espinal tipo i1 (AME tipo 11) o con finali-
dad paliativa en enfermos terminales. Aparte de su eficacia
en el paciente cronico, en el enfermo neuromuscular la
VNI también se ha mostrado eficaz como tratamiento de
soporte durante enfermedades respiratorias agudas, apoyo
ventilatorio durante procedimientos invasivos (p. €j., fibro-
broncoscopia), durante el destete del paciente intubado o
tras la decanulacion en pacientes previamente traqueoto-
mizados.

Existen varias contraindicaciones para la VNID, la mayo-
ria de ellas relativas: 1) determinadas malformaciones,
quemaduras, traumatismos recientes u otras lesiones en
la zona de apoyo de la interfase que imposibiliten su
aplicacioén; 2) discapacidad intelectual o graves problemas
de comportamiento que dificulten la colaboracion para la
adaptacion; 3) estan descritas dehiscencias de suturas tras
cirugia gastrica reciente por la distension gastrica secun-
daria a VNI, pero actualmente no se contraindica la VNI
aplicada con presiones bajas 0 moderadas en postoperados
de cirugia gastrica, por conllevar un riesgo bajo de dicha
complicacién?; 4) clasicamente, la necesidad de soporte con
VNID durante mas de 16 h se ha considerado indicacién de
traqueotomia y consecuente VID continuada. Actualmente,
se recomienda dar apoyo ventilatorio diurno por pieza bucal
a aquellos pacientes suficientemente colaboradores y que
toleren esta técnica, evitando la traqueotomia. Esto puede
no ser posible en pacientes pequenos o con retraso mental,
y 5) pacientes con disfuncion bulbar u otra causa de incapa-
cidad de proteccion de la via aérea en caso de aspiracion o
reflujo, o bien incapacidad de drenar sus propias secrecio-
nes, pueden beneficiarse de la asistencia ventilatoria por
traqueotomia.

El circuito de VNID comprende el ventilador, la tubu-
ladura, los filtros, la interfase y los sistemas de sujecion.
Puede ser necesario un humidificador.

La interfase es la pieza del circuito que conecta de forma
casi hermética la tubuladura con el paciente. La seleccion
de la interfase adecuada es primordial para el éxito de la
técnica. La interfase nasal suele ser la de eleccion pues
es menos claustrofobica y facilita la comunicacion oral.
Las olivas nasales son una buena opcién en nifos mayo-
res. Puede necesitarse una interfase buconasal en caso de
que el paciente realice respiracion bucal nocturna, aun con
los inconvenientes de incrementar el riesgo de aspiracion
en caso de vomito y de aumentar el espacio muerto. En
caso de optar por una interfase buconasal, esta debe tener
una valvula antiasfixia para permitir la ventilacion espon-
tanea si el circuito pierde presion o se apaga el aparato y
debe tenerse gran precaucion en aquellos pacientes con difi-
cultad para retirarse la interfase de forma auténoma. La
banda mentoniana y el chupete son otras soluciones para
el control de la fuga bucal. Las interfases se sujetan al
paciente mediante fijadores elasticos, en forma de cinchas
0 gorros.

La gran mayoria de los nifos que requieren VNI se
adapta muy bien a los ventiladores de presion positiva.
Tanto estos como los volumétricos han demostrado igual
eficacia en términos de intercambio gaseoso y eficacia del
suefo, pero la ventilacion por presion tiene el beneficio de

la compensacion de fugas, no infrecuentes en el paciente
con VNI. También existen modalidades mixtas, que pueden
resultar beneficiosas en pacientes seleccionados. En ENM se
aconseja ventilar con 2 niveles de presion, siendo la moda-
lidad mas utilizada la spontaneus/timed (S/T). El uso de la
modalidad con presidn positiva continua en la via aérea esta
limitado en estos pacientes, incluso en SAHS, pues suele
acompanarse también de HN, con fatiga muscular y riesgo
de apneas prolongadas. Se aconseja que la adaptacion se
realice en el hospital, y aunque habitualmente el uso es
exclusivamente nocturno, durante la adaptacion se aplica
en periodos diurnos para familiarizar al paciente con la
técnica y asi facilitar la tolerancia.

Si a pesar de un adecuado soporte de la tos y VNID noc-
turna correctos persisten la hipercapnia, la desaturacion,
la disnea diurna y/o las infecciones respiratorias recurren-
tes, esta indicado afadir soporte ventilatorio diurnc®. En
pacientes mayores y colaboradores, el soporte diurno puede
realizarse igualmente con VNI a través de una pieza bucal
con ventilacion volumétrica. Si el paciente rechaza la téc-
nica, es pequeno, no colaborador, presenta paralisis bulbar
0 en caso de escasa experiencia del equipo médico con esta
técnica, se puede realizar el apoyo ventilatorio continuado
por VID. En caso de ventilacion continua durante 24h o
mas de 16 h al dia, el paciente debe poseer 2 sistemas de
ventilacion para posibilitar un rapido recambio en caso
de disfuncioén del ventilador.

Si bien en la VNID no son infrecuentes las complicaciones,
estas son muy leves y resolubles, por lo que se considera
una técnica muy segura’. Las principales complicaciones
son: 1) la mas frecuente es la lesion cutanea por la presion
de la interfase, que puede ocasionar desde leve dermati-
tis a necrosis cutanea. Se previene mediante el correcto
ajuste de la interfase y, en caso de uso de VNI no exclusiva-
mente nocturno, con el uso de apositos protectores. Si aun
asi aparecen lesiones, el tratamiento topico puede mejorar
su evolucion, pero va a ser necesario cambiar de mascari-
lla para variar los puntos de apoyo; 2) la fuga de aire hacia
el ojo puede provocar conjuntivitis irritativa e incluso ulce-
ras corneales; 3) el déficit de humidificacion puede generar
sequedad y obstruccion nasal, favoreciendo la respiracion
bucal, con fuga y odinofagia secundarias. El exceso de hume-
dad y/o de temperatura puede provocar mala tolerancia
de la técnica; 4) la interfase buconasal aumenta el espa-
cio muerto y en determinados pacientes puede favorecer la
hipercapnia. La utilizacion de interfases vented o de dispo-
sitivos con incremento de la fuga controlada, pueden aliviar
este efecto indeseable; 5) en adultos sanos se estima que
una presion positiva inspiratoria (IPAP) >25 cmH,0 puede
ocasionar distension gastrica pero en adultos con ENM con
IPAP <20 cmH,0 y en pediatria incluso > 16 cmH,0 pueden
vencer la resistencia que ofrece el cardias. La distension
puede ocasionar dolor, meteorismo, nauseas y vomitos; 6)
la hipoplasia malar es una complicacion descrita en pacien-
tes menores de 8 afos portadores de VNID. Se atribuye a
la presion de la interfase sobre el macizo cartilaginoso en
desarrollo, si bien su causalidad no esta demostrada, y 7)
en pacientes totalmente dependientes del apoyo ventilato-
rio, la desconexion accidental es una complicacion con un
riesgo vital extraordinario. En estos casos, debe conside-
rarse la traqueotomia.



259.e4

C. Martinez Carrasco et al

Ventilacién invasivas en pacientes con
enfermedad neuromuscular

La VI es aquella ventilacion que se realiza con invasion de la
via aérea, mediante intubacion o canula de traqueotomia.

Se debe considerar la traqueotomia en caso de pacien-
tes con ENM con intubaciéon prolongada que fracasan al
destete con VNI y adecuada asistencia de tos, pacientes con
obstruccion no resoluble de via aérea superior, afectacion
bulbar que imposibilite el uso de la VNID u otras contraindi-
caciones de su uso.

La decision de una asistencia ventilatoria invasiva en
pacientes con ENM progresiva debe ser electiva y consen-
suada entre el equipo médico, la familia y el paciente, si
tiene edad y funciones cognitivas adecuadas para tomar
dicha decision. Debe plantearse de forma electiva, serena
y previamente a una situacion aguda de fracaso respiratorio
que conlleve a la decision de una traqueotomia urgente.

Para el circuito de VID se necesitara una tubuladura doble
o simple pero con puerto de salida de CO,, un humidificador
y el ventilador con bateria interna. Se requeriran accesorios
como la valvula fonadora, codos, bateria externa y conexio-
nes. Debe proveerse a la familia de un pulsioximetro para
facilitar la monitorizacion del paciente en domicilio.

Todo paciente pediatrico traqueotomizado debe estar
al cargo de un cuidador conocedor de la enfermedad del
paciente, con capacidad de deteccion de complicaciones o
cambios clinicos y formado en el manejo de la traqueotomia
(higiene del estoma, aspiracion de secreciones, recambio
urgente de canula) y medidas de reanimacion basica-
instrumentada. El paciente siempre debe llevar consigo un
«kit de supervivencia» para resolver posibles complicacio-
nes con la canula. Este kit se compone de 2 canulas (una
de tamano inferior al habitual), aspirador y sondas de aspi-
racion, tijeras, material para la higiene del traqueostoma y
su fijacion, bolsa autoinflable, documentacion con teléfonos
de emergencias y un informe médico con descripcion de las
peculiaridades de la via aérea del paciente si las hubiera®.

La monitorizacion de la respuesta a la asistencia ven-
tilatoria debe objetivar el bienestar del paciente, la
disminucion del trabajo respiratorio y la normalizacion del
intercambio gaseoso. Clinicamente, se aprecian la adap-
tacion, la sincronia y la ausencia de complicaciones. La
correccion de la hipercapnia puede objetivarse con con-
troles gasométricos, capnografia, poligrafia o PSG. En el
momento del alta, el paciente debe estar estable clinica-
mente, la ventilacion resultar eficiente y bien aceptada,
debe disponerse de todo el aparataje necesarioy el paciente
y sus cuidadores deben estar motivados y formados en su
uso. Asi mismo, el paciente debe tener asegurado el segui-
miento ambulatorio por un servicio técnico y un equipo
médico experto en el manejo de esta enfermedad respira-
toria y en ventilacién mecanica domiciliaria®.

Fisioterapia respiratoria

La fisioterapia tiene un importante papel dentro de la
patologia respiratoria que presentan los ENM'%"", Se puede
realizar un drenaje de secreciones y un trabajo respiratorio
para mantener en lo posible la funcion ventilatoria. Estas
técnicas se aplican en funcion de la edad del paciente y del

tipo de enfermedad. Inicialmente, en la distrofia muscular
de Duchenne (DMD) se comienza con un trabajo respiratorio
para mantener y retrasar al maximo el declive respira-
torio. Sin embargo, en la AME, se realiza un trabajo de
drenaje de secreciones desde una edad muy temprana vy,
cuando el nino empieza a colaborar, se introduce el trabajo
respiratorio.

Los objetivos principales de la fisioterapia respiratoria
son: mantener la distensibilidad pulmonar, la ventilacion
alveolar y mantener y/o mejorar la eficacia de la respira-
cion optimizando el flujo pico de la tos (peak cough flow,
PCF) y el manejo de las secreciones. El PCF se correlaciona
directamente con la capacidad del aclaramiento mucociliar
del tracto respiratorio y valores inferiores a 160 l/min se
han asociado con un aclaramiento mucociliar inefectivo'.
Asi, valores iguales o inferiores a 270 |/min se han utilizado
para identificar a aquellos pacientes que se beneficiarian
de técnicas de asistencia de la tos. Valores de PCF entre
160 y 270 l/min indican que probablemente el PCF alcance
un valor inferior a 160 |/min durante las infecciones res-
piratorias. El PCF se ha correlacionado con el volumen
espiratorio forzado en el primer segundo (FEV;) y con la
FVC, medidas por espirometria forzada'?. En este sentido,
la probabilidad de tener PCF inferiores a 270 |/ min aumenta
de forma significativa si la FVC es inferior a 2,1 L y el
FEV, es inferior a 2,1 l/s. Ademas, son necesarias presio-
nes maximas espiratorias iguales o superiores a 60 cmH,0
para alcanzar un flujo suficiente para producir una tos efec-
tiva.

Dentro de las técnicas pasivas para el drenaje de secre-
ciones, destacan el drenaje autogeno asistido, la espiracion
lenta prolongada y la tos asistida manual'’. El drenaje aut6-
geno asistido es una técnica muy elaborada basada en la
busqueda del mejor flujo espiratorio por medio de espira-
ciones controladas y consta de 3 fases: despegue, arrastre y
evacuacion de secreciones. La espiracion lenta prolongada
es una técnica de ayuda espiratoria que se obtiene mediante
una presion manual toracoabdominal lenta, iniciada al final
de una espiracion espontanea y continua hasta el volumen
residual con el objetivo de conseguir un volumen espiratorio
mayor.

Asistencia manual de la tos

La asistencia manual de la tos incluye medidas apoyadas
y recomendadas por la ATS', la British Thoracic Society’ y
la Asociacion Americana de Pediatria (AAP)'®. Se basan
en la asistencia inspiratoria seguida de un incremento del
esfuerzo espiratorio. El aumento de la capacidad inspira-
toria puede lograrse mediante la respiracion glosofaringea,
que consiste en usar la glotis para afadir un esfuerzo inspira-
torio mediante la deglucion de bolos de aire en los pulmones.
También puede conseguirse mediante la aplicacion de una
presion positiva a través de una mascarilla y bolsa autoin-
flable, de un dispositivo de presion positiva intermitente o
de un dispositivo de ventilacion mecanica. Las interfases
utilizadas para la inspiracion incluyen mascarillas faciales,
pieza bucal o tubo de traqueotomia. La espiracion forzada
se incrementa presionando la parte superior del abdomen
o la pared toracica, sincronizandose con el propio esfuerzo
del paciente para producir la tos.
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Asistencia mecanica de la tos

Insuflacion y exuflacion mecanica. Cough-Assist®

Consiste en la simulacion de la tos que se consigue aplicando
una presion positiva durante la inspiracion (insuflacion pro-
funda) seguida de una presion negativa que produce una
depresion de la via aéreay genera un flujo espiratorio pasivo
significativo (hasta 400 |/min), creando finalmente un PCF
(exuflacion profunda). La Insuflacion y exuflacién mecanica
(IEM) ha sido recomendada por la ATS' y la AAP". Las
interfases utilizadas para la inspiracion incluyen mascarillas
faciales, pieza bucal o tubo de traqueostomia. Los PCF gene-
rados con la IEM han sido superiores a los conseguidos con las
técnicas de asistencia manual de la tos. Disminuyen las hos-
pitalizaciones y la necesidad de traqueotomia en pacientes
afectados de DMD con PCF cercanos a 160 l/min. Ademas,
en pacientes traqueotomizados, la IEM ofrece numerosas
ventajas frente a la aspiracion de secreciones tradicional,
como el aclaramiento de secreciones de vias respiratorias
mas distales, evitando el traumatismo de la mucosa por la
aspiracion traqueal directa y aumentando por tanto el bie-
nestar del paciente. En este sentido, la IEM incluida en el
protocolo del manejo respiratorio de los pacientes neuro-
musculares mejora el prondstico en la DMD, la AME y en
la esclerosis lateral amiotrofica'>. Existe una buena tole-
rancia al dispositivo en pacientes pediatricos. Dentro de
las posibles complicaciones, destacan la distension abdomi-
nal, el empeoramiento del reflujo gastroesofagico (RGE), la
hemoptisis, la bradicardia, la taquicardia y el neumotdrax'®.

Se aceptan como indicaciones para el inicio de la IEM un
PCF inferior a 270 |/min y/o una presion maxima espirato-
ria inferior a 60 cmH,0%'%. Dentro de las contraindicaciones
relativas, destacan los pacientes con gran susceptibilidad
para presentar un neumomediastino o neumotorax y los
casos con antecedentes de enfisema bulloso. También se
limita la aplicacion de esta técnica en pacientes que hayan
presentado un barotrauma reciente.

Se recomienda realizar entre 3 y 5 ciclos consecutivos de
insuflacion-exuflacion con descansos de unos 20-30 s entre
los ciclos. Se realizaran en general entre 4 y 6 repeticiones
0 mas en el caso de ser necesarias para eliminar las secre-
ciones del paciente. La presion de inspiracion, la presion de
espiracion, el tiempo para la inspiracion y espiracion, asi
como el tiempo de pausa, deben pautarse en funcion de
las caracteristicas de cada paciente y pueden realizarse
de forma manual o automatica'’. Se comienza con presiones
inspiratorias entre 10 y 15 cmH,0 y espiratorias entre -10
y =15 cmH,0, que van incrementandose progresivamente
en funcion de la tolerancia del paciente y la compliance
del parénquima pulmonar. En general, la presion inspira-
toria optima puede variar entre + 15y + 40 cmH,0 y la
presion espiratoria entre -35 y -45 cmH,0. En el caso de
que la técnica se realice a través de una canula de traqueos-
tomia pueden requerirse presiones inspiratorias superiores
para vencer la resistencia de la misma (fig. 1).

Hiperinsuflaciones o Intermittent Positive Pressure
Breathing

Este tratamiento puede utilizarse en pacientes con volu-
menes pulmonares reducidos y tos ineficaz secundaria a
malformaciones como cifoescoliosis o casos con debilidad

Figura 1
Assist®.

Insuflacion y exuflacion mecanica (IEM). Cough-

de la musculatura respiratoria’®. En este sentido, es
capaz de aumentar los voliUmenes pulmonares, mejorar
el aclaramiento de secreciones, la efectividad de la tos y
disminuir el esfuerzo respiratorio. En general, se requiere
la cooperacion del paciente y una ventilacion espontanea
eficaz para disparar el nivel de sensibilidad (trigger) del dis-
positivo a través de una mascarilla nasobucal o de una pieza
bucal. La aplicacion de esta técnica a través de una
canula de tragueotomia requiere una mayor supervision.
La utilizacién de los distintos dispositivos disponibles para
la aplicacion de la Intermittent Positive Pressure Breathing
(IPPB) ha disminuido en los ultimos 20 anos, debido a
los resultados parciales obtenidos con esta técnica, a la
mejora de los nuevos respiradores disponibles y a las nuevas
modalidades ventilatorias para administrar presion positiva.

Entre las complicaciones descritas tras la utilizacion de
la IPPB, destacan el barotrauma o neumotodrax, la dis-
tension gastrica, la hemoptisis, la hipoventilacion y la
hiperventilacion'®. Entre las contraindicaciones se encuen-
tran el neumotorax a tension no tratado, la inestabilidad
hemodinamica, la hemoptisis activa y la cirugia facial
reciente.

Tratamiento farmacolégico de las infecciones
respiratorias

La mayoria de las infecciones respiratorias en nifios con ENM,
al igual que en otros ninos, son virales. Pueden condicionar
sintomas como dificultad respiratoria, reduccion en la capa-
cidad vital e hipercarbia aguda. La infeccion por el virus
respiratorio sincitial (VRS) predomina en los mas pequenos,
mientras que el rinovirus, virus influenza y virus parain-
fluenza son mas frecuentes en los mayores y adultos. Aunque
no se conoce el mecanismo por el que el virus afecta la
fuerza muscular, este puede ser debido a una lesion directa
por el propio virus, o por la liberacion de radicales libres de
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Tabla 2 Factores precipitantes de fallo respiratorio agudo
en ninos con ENM

Infecciones del tracto respiratorio superior

Neumonia

Atelectasia

Fallo cardiaco secundario a la cardiomiopatia y/o arritmia

Utilizacion de sedantes

Aspiracion

Neumotorax

Embolismo pulmonar

Distension gastrica aguda asociada al uso de ventilacion no
invasiva

0, inducidos por la infeccion respiratoria. También trastor-
nos en la transmision neuromuscular se han observado en las
fases agudas de la infeccion viral. Los nifos con ENM tienen
mayor mortalidad, morbilidad (ingreso en unidades de vigi-
lancia intensiva y necesidad de ventilacion mecanica) con
las infecciones virales de tracto respiratorio.

El tratamiento de las infecciones respiratorias incluye la
fisioterapia respiratoria, el manejo adecuado de las secre-
ciones con asistencia manual y/o mecanica de la tos e inicio
precoz de antibioterapia'. En las ocasiones en las que se
asocie obstruccion bronquial durante las agudizaciones res-
piratorias, pueden utilizarse broncodilatadores de accion
corta. Los pacientes que ya dispongan de VNI nocturna en
su domicilio pueden incrementar las horas de ventilacion
durante el dia, para evitar las atelectasias y mejorar el
manejo de las secreciones’". El uso de glucocorticoides inha-
lados deberia ser considerado en nifos que asocien una
limitacion reversible del flujo o de las resistencias de la via
aérea intrapulmonar.

La apnea o el fallo respiratorio agudo pueden ocurrir
debido a una disminucion aguda y grave de la fuerza mus-
cular a menudo desencadenada por la enfermedad viral'
(tabla 2 29).

Inmunoprofilaxis

Respecto a la inmunoprofilaxis activa, ademas del calendario
vacunal habitual se recomienda la inmunizacion antigripal
anual y la inmunizacion antineumococica' . Actualmente,
la inmunizacién antineumocdcica con vacuna conjugada
13-valente puede ponerse también en nifios con edad supe-
rior a 5 afos de edad. En el caso de que la inmunizacién
comience antes de los 12-15 meses, la Asociacion Espanola
de Pediatria recomienda la administracion de 4 dosis con al
menos 4 semanas de intervalo?'. Si la vacuna se administra
entre los 12 y 24 meses, las 2 dosis recomendadas deben
separarse 8 semanas. En el caso de que la inmunizacion
comience a partir de los 2 anos de edad en nifios pertene-
cientes a grupos de riesgo, se recomienda la administracion
de 2 dosis. La vacunacion con la vacuna polisacarida
23-valente puede utilizarse a partir de los 2 anos de edad.
Respecto a la inmunoprofilaxis pasiva, se recomienda la
administracion del anticuerpo IgG monoclonal humanizado,
palivizumab, como profilaxis para la infeccién por el
VRS'>. La AAP recomienda la administracion de 5 dosis de

palivizumab en nifios con edad inferior a 12 meses afectados
de una ENM?2.

Enfermedad aspirativa pulmonar

La presencia de la disfuncion de la deglucion tiene tendencia
a aumentar a medida que progresa la debilidad muscular; en
la AME tipo 1y formas graves como la miopatia nemalinica,
puede estar presente de forma precoz en el lactante. La
enfermedad aspirativa pulmonar es resultado de la pérdida
de control de la laringe y faringe, asi como de la ineficacia de
la tos. El material aspirado incluye saliva, organismos denta-
les y alimentos en ninos alimentados por boca. El contenido
gastrico puede ser aspirado en nifios con RGE. La aspiracion
es causa de inflamacion pulmonar que condiciona la obstruc-
cion de la via aérea y empeora la enfermedad restrictiva
pulmonar. Las aspiraciones recurrentes causaran asi mismo
bronquiectasias y fibrosis pulmonar?.

Estado nutricional

La valoracion y el manejo del estado nutricional pueden ser
dificiles en un nino con ENM. Los pacientes estan en riesgo
de malnutricion (dificultades para alimentarse, disfagia y
RGE) y, en otros casos, obesidad. En un estudio realizado en
nifios con AME?, aproximadamente el 50% tenia sobrepeso
a la edad de 13 afos y en los mas mayores, con mas debili-
dad muscular, la desnutricion se hace mas frecuente, siendo
hasta en un 50% de los nifos de entre 14y 18 anos. Los nifos
con formas mas graves, como pueden ser formas severas de
AME o distrofias musculares, frecuentemente requieren ali-
mentacion por sonda nasogastrica o por gastrostomia para
mantener una adecuada nutricion. La inmovilidad se asocia a
un riesgo aumentado de osteoporosis, la cual puede empeo-
rar por el uso de algunos tratamientos, como los corticoides
en la DMD.

Cirugia de la escoliosis

La escoliosis es una deformidad de la columna vertebral
en la que se produce un desplazamiento lateral y de
rotacion, habitualmente progresivo’*. Muchas ENM cursan
con escoliosis, particularmente las que comienzan durante
la infancia, debido a la susceptibilidad del esqueleto a
deformarse?*?>. Las consecuencias son: pérdida del equi-
librio en sedestacion, acortamiento del tronco, compresion
de las estructuras intratoracicas, compromiso de la funcion
respiratoria y dolor. La progresion de la curvatura es muy fre-
cuente durante el desarrollo y puede continuar en la edad
adulta. En los casos graves, la parrilla costal se apoya en
la pelvis y en los mas graves la escapula puede llegar a
contactar con la cresta iliaca posterior?>2°.

El tratamiento conservador no es efectivo, ya que no
previene la progresion de la escoliosis. Sin embargo, se
utilizan corsés y ortesis adaptadas a la silla de ruedas
para equilibrar la sedestacion y aumentar el bienestar en
pacientes con curvaturas poco pronunciadas en fases prequi-
rurgicas, y en pacientes que rechazan la cirugia®-?’. Algunos
estudios demuestran que el uso de corticoides (prednisona
0,75mg/kg/dia desde los 4-6 anos) puede retrasar el des-
arrollo y la progresion de la escoliosis en la DMD, debido a la
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prolongacion del periodo de deambulacion y al incremento
de la fuerza muscular del tronco?®, por lo que puede ser una
opcion terapéutica.

La cirugia es el tratamiento de eleccion de la escoliosis
en estos pacientes, ya que mejora el equilibrio y la tole-
rancia a la sedestacion, disminuye la pérdida progresiva de
funcion pulmonar, reduce el dolor y mejora la CV. El prin-
cipal indicador de cirugia es la progresion de la curvatura:
en general, un angulo de Cobb mayor a 50° en pacientes
aun en crecimiento, y progresion de la curvatura mas de 10°
en fases posteriores. También se indica cirugia cuando existe
deterioro funcional, dolor y compromiso cardiopulmonar.
Grupos expertos recomiendan una intervencion quirirgica
temprana en la DMD (angulo Cobb 20-40°) con el objetivo de
que sea mas corta y menos complicada?-%¢.

La evaluacion preoperatoria no debe limitarse Unica-
mente a la deformidad de la columna vertebral, siendo
importante el enfoque multidisciplinar, que incluye: eva-
luacion del manejo anestésico, optimizacion el estado
nutricional, valoracion cardiaca y respiratoria, preparacion
de la atencion postoperatoria en cuidados intensivos y reha-
bilitacion motora?>?¢. Algunos estudios indican un mayor
nimero de complicaciones pulmonares postoperatorias en
pacientes con menor funcién pulmonar inicial (FVC inferior
a 30-40%) y mayor grado de curva escoliotica, aunque esto no
ha sido corroborado por otros estudios. En cuanto al trata-
miento con ventilacién mecanica no invasiva preoperatoria,
no existe literatura que avale su utilizacion, aunque si hay
grupos de expertos que la recomiendan en pacientes con
FVC menor al 40%2°.

La estrategia quirirgica va a depender del tipo de
enfermedad neuromuscular de base y de la capacidad de
deambular del paciente. En la DMD, se recomienda realizar
una fijacion posterior de la columna desde T2-T3 hasta al
menos L4-152°%° e igualmente en la AME tipo 1, aunque la
técnica puede variar segln la edad del paciente. Tras la ciru-
gia, la funcion pulmonar suele empeorar inicialmente, pero
a los 2 meses habitualmente se recuperan los valores previos
a la cirugia. A largo plazo, el deterioro respiratorio continGia
junto a la progresion de la enfermedad de base?%°.

Calidad de vida. Cuidados paliativos.
Organizacion de una unidad multiasistencial

La CV es la percepcion individual de la situacion en la vida
de una determinada persona dentro de su contexto cultu-
ral y de sus valores y expectativas (OMS, 1994). La CV
relacionada con la salud (CVRS) esta determinada por las
limitaciones que la enfermedad produce y por las actuacio-
nes que el enfermo y su familia-sociedad ponen en marcha
para minimizar en lo posible los diversos problemas fisicos,
psicoldgicos, emocionales y sociales que se generan.

En el caso de las ENM, es fundamental conocer estos
aspectos relacionados con la CVRS y saber evaluarlos con
la finalidad de definir sus consecuencias para conseguir un
adecuado transito por la vida de estos pacientes con sus
dramaticas caracteristicas.

Es muy importante tener en cuenta, para mejorar
todas nuestras actuaciones en este campo y tomar las ade-
cuadas decisiones terapéuticas, los resultados de algunos
estudios realizados en los que la CV no se correlacionaba

con la discapacidad fisica ni con la necesidad de VNI, obje-
tivandose sorprendentes niveles elevados de satisfaccion
en enfermos gravemente afectados®'.

Los diferentes aspectos relacionados con cuidados palia-
tivos en la edad pediatrica han sido ampliamente analizados
en la literatura®? y también estudios recientes y diversos
consensos*? han manifestado la necesidad de involucrar ser-
vicios de cuidados paliativos en la asistencia de nifios con
ENM progresivas, con el fin de mejorar su atenciony CV y la
de sus familias. Estas actuaciones no finalizan con la muerte
del paciente, siendo necesario programar atencion al duelo
y otras necesidades y emociones posteriores de la familia.

Habitualmente, los cuidados paliativos incorporan dife-
rentes programas que incluyen ayuda a los cuidadores,
intervencion en la transicion, manejo del dolor y otros
sintomas (dificultad respiratoria-disnea, ansiedad, etc.), y
cuidados del paciente terminal, cubriendo sus necesidades
fisicas, emocionales, psicosociales y espirituales.

Este procedimiento de trabajo tiene como objetivo la
toma de decisiones consensuadas sobre la base de la mejor
evidencia clinica, en los 3 niveles de atencion, prevencion
(fundamentalmente ortopédica y de complicaciones respira-
torias), tratamiento e intervenciones paliativas. No hay que
olvidar el papel fundamental de la intervencion educacional
con explicaciones claras y concisas sobre estos procesos,
y los diferentes tipos de tratamiento y controles que
se deben llevar a cabo, clarificando todos los aspectos
relacionados con la enfermedad, sus sintomas y las posibles
terapias; asi como la evaluacion psicosocial, investigando y
valorando los cambios en la estructura familiar, situacion en
la escuela o en el trabajo, participacion en las diferentes
actividades segun la edad, cuestiones emocionales y de
desarrollo, aspectos economicos (financiacion, ayudas) y
planificacion familiar.

El equipo multidisciplinar basico ideal debe estar com-
puesto, en el aspecto médico, por neumologo, neurologo,
rehabilitador y traumatdlogo-ortopeda, en conexion directa
con enfermeras, fisioterapeutas, especialistas en terapia
ocupacional, cardiologos, psicélogos, nutricionistas, traba-
jadores sociales, expertos en cuidados terminales y otros,
segun necesidades, con el fin de poner en marcha toda la sis-
tematica de trabajo ya definida y dirigida tanto al enfermo
como a su familia y entorno social.

Sera funcion de este grupo de trabajo multidiscipli-
nar la utilizacion de las diferentes técnicas y terapias
propias de cada especialidad. Puntos claves son el segui-
miento mediante pruebas de funcion respiratoria, pruebas
de imagen y de laboratorio, asi como terapias fisicas rehabi-
litadoras, tales como técnicas especificas neuromusculares y
respiratorias, estimulacion neurosensorial, logopedia, tera-
pia postural y prescripcion y chequeo de ortesis y ayudas
técnicas.

Transicion a la unidad de adultos

La mejora progresiva de su supervivencia hace que muchos
pacientes con ENM graves que fallecian en épocas tempra-
nas de la vida alcancen la edad de ser transferidos a los
servicios de adultos.

Entendemos por transicion el proceso que consiste en
preparar a los adolescentes, padres y médicos para el paso a



259.e8

C. Martinez Carrasco et al

Tabla 3
transicion

Objetivos a cumplir por el paciente durante la

Entender su enfermedad

Conocer los signos y sintomas o cuando necesitan atencion
médica

Conocer la medicacion que toman, por qué la toman y para
qué sirve

Manejar los autocuidados y/o cuidados que precisan

Tener un estilo de vida que potencie su salud

Hablar con los médicos, hacer preguntas y seguir las
instrucciones que se les indican

Hacer sus propias citas

Elegir a sus médicos

la unidad de adultos. Se trata de no transferir simplemente
al paciente a otra unidad sino de prepararle y acompanarle
en este proceso de cambio. Los adolescentes pueden cues-
tionar y criticar ocasionalmente al médico, poniendo en
duda el diagnéstico o los tratamientos.

La transicion en salud se define como: un proceso activo,
en etapas, que atiende las necesidades médicas, psico-
sociales y educativo-vocacionales de los adolescentes con
enfermedades cronicas fisicas y mentales en su paso de la
asistencia sanitaria pediatrica a la de adultos*.

La cultura del cuidado pediatrico es intensamente nutri-
tiva y enfocada a la familia. Digamos que es una cultura
paternalista®, donde el pediatra mantiene el dialogo fun-
damentalmente con la madre, que es la responsable de
los tratamientos, mientras que el paciente, a veces, se
mantiene como mero observador. Cuando es transferido a
adultos, pasa a un enfoque distinto donde toda la responsa-
bilidad es Unica y exclusivamente del propio paciente (sus
citas, sus tratamientos, etc.). Este cambio en los cuida-
dos de salud puede ocasionar consecuencias negativas, que
pueden ir desde vivirlo como una situacion de estrés tran-
sitorio hasta adaptarse a la nueva situacion, o interrumpir
los tratamientos, corriendo el riesgo de una muerte prema-
tura.

Todo esto nos ensefa que el proceso de transicion
tiene que ser un recorrido largo durante la adolescencia
del paciente, en el que, de una manera individualizada,
teniendo en cuenta sus caracteristicas personales, se le
invite a ir teniendo una participacion cada vez mas activa
en sus revisiones y tratamientos, estimulandole a tomar sus
propias decisiones y a vivir tan independientemente como
pueda®®?. Se debe comenzar a partir de una determinada
edad, que pueden ser los 12-13 anos. Se pueden confec-
cionar unas guias escritas y consensuadas por el equipo’,
unos objetivos a cumplir (tabla 3), entregar una documen-
tacion escrita al paciente y a los familiares sobre como va
a ser el proceso de transicion y si es factible, durante el
Ultimo periodo, ver al paciente y al familiar conjuntamente
con el equipo de adultos para mostrarles las similitudes y
las diferencias que se van a encontrar entre ambas uni-
dades. La edad recomendable de traslado a la unidad de
adultos es entre los 18 y los 21 afos®®. Es muy importante
pedir opinién al paciente, una vez trasladado, de cémo
se ha realizado esta transicion (inconvenientes, mejoras,
etc.).

Conclusiones

Para mejorar la supervivencia y la CV de los ENM, debemos
proponernos los siguientes objetivos: prevenir las infeccio-
nes respiratorias, vigilar el estado nutritivo, prevenir las
deformidades toracicas, tratar las comorbilidades (sindrome
de apnea e hipopnea obstructiva del sueno, RGE, insuficien-
cia respiratoria aguda [IRA], etc.), extremar los cuidados
perioperatorios (cirugia de escoliosis, destete del ventila-
dor) y vigilar la instauracion de la insuficiencia respiratoria
crénica.

Estos pacientes obtienen un gran beneficio con trata-
mientos como la VNI y la asistencia de la tos domiciliarios.
Estas técnicas son también aplicables a otros pacientes
respiratorios, por lo que el neumélogo pediatra debe mane-
jarlas y contemplarlas dentro de su arsenal terapéutico
habitual.

El tratamiento domiciliario del paciente pediatrico res-
piratorio cronico presenta enormes ventajas frente a la
hospitalizacion prolongada (disminucion del numero de
ingresos hospitalarios, disminucién de la estancia hospita-
laria global y del nimero de dias en la Unidad de Cuidados
Intensivos, mejora de la CV del paciente y de sus cuidado-
res, disminucion de los costes sanitarios, etc.). La VNI y la
mejora en la atencion domiciliaria han facilitado dar este
importante paso.

Este articulo es continuacion del articulo publicado
en esta revista: ‘‘Enfermedad neuromuscular: evaluacion
clinica y seguimiento desde el punto de vista neu-
moldgico’’. Martinez Carrasco C, Villa Asensi JR, Luna
Paredes MC, Osona Rodriguez de Torres FB, Peha Zarza
JA, Larramona Carrera H. An Pediatr (Barc). 2014.
http://dx.doi.org/10.1016/j.anpedi.2014.02.024
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