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Introduccion

La ventilacion mecanica no invasiva (VMNI), defini-
da como la aplicacién de ventilacién mecénica usando
técnicas que no requieren intubacién traqueal, se em-
plea desde hace varias décadas en los pacientes con en-
fermedades neuroldgicas. Es en este grupo de pacientes
en quienes existe la mayor experiencia clinica disponi-
ble sobre la aplicacién prolongada de este procedimien-
to'?. De hecho, la VMNI con ventiladores de presién
negativa se usé ampliamente para tratar la insuficiencia
respiratoria de los pacientes con poliomielitis entre los
afios 1930 y 1960, con lo que se logré disminuir de for-
ma dréstica su mortalidad. Diversos estudios no contro-
lados*® que describen casos tratados con éxito con
VMNI han determinado que por razones éticas practica-
mente no existan estudios que incluyan a un grupo con-
trol. Los resultados de estos trabajos han demostrado
que la aplicacién de VMNI, entre otros efectos benefi-
ciosos, es capaz de revertir la hipoventilacién alveolar,
mejorar la calidad de vida y prolongar la supervivencia
de estos pacientes. Sin embargo, es posible que estos
datos sobrestimen el beneficio, ya que habitualmente
los resultados negativos no se comunican. Los unicos
trabajos controlados son los de Vianello et al'® y
Shonhofer et al'!, quienes demuestran efectos benéficos
de la VMNI tanto clinicos como funcionales en pacien-
tes con distrofia muscular de Duchenne y en enfermos
con alteraciones de la caja toricica, respectivamente.

En este articulo resumiremos las bases fisiopatoldgi-
cas de la aplicacién de la VMNI en pacientes con enfer-
medades neuroldgicas, los mecanismos generales de ac-
cién de la VMNI y sus indicaciones y complicaciones.
Se analizaran, ademas, los mecanismos y resultados de
este procedimiento en algunas enfermedades neuromus-
culares especificas.
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Bases fisiopatoldgicas para aplicar la VMNI
en pacientes neuromusculares y en enfermos con
alteraciones de la caja toracica

Enfermedades neuromusculares

La alteracién comun en este tipo de pacientes es la
debilidad de los musculos respiratorios, que es muy va-
riable segin la enfermedad de base. Las diferencias se
deben a que: a) no siempre se comprometen todos los
musculos en igual magnitud; ») el compromiso muscu-
lar respiratorio puede ser temprano o tardio; c) la enfer-
medad puede ser aguda o lentamente progresiva, y d) el
compromiso muscular puede ser reversible o recidivan-
te. Cuando la disfuncién muscular respiratoria es grave,
se produce invariablemente insuficiencia respiratoria y
se hace imprescindible el apoyo ventilatorio.

La debilidad muscular puede comprometer a tres grupos
fundamentales de musculos: los inspiratorios (diafragma,
parasternales, escalenos y accesorios de la inspiracion);
los espiratorios (intercostales externos y abdominales),
y los que inervan las vias aéreas superiores (palatinos,
faringeos, geniogloso)!? (fig. 1).

La consecuencia final del compromiso de los muscu-
los inspiratorios es la hipoventilacién alveolar, con la co-
rrespondiente hipercapnia e hipoxemia. El compromiso
de los musculos espiratorios, por su parte, determina la
ineficacia de la tos y retencién de secreciones. Por lti-
mo, el compromiso de los musculos de la via aérea supe-
rior afecta la deglucién, lo que conduce a la aspiracion de
saliva y alimentos, que, junto a la tos ineficiente, produce
infecciones respiratorias repetidas. Estas tltimas aumen-
tan el trabajo respiratorio, sobrecargando los musculos
inspiratorios, ya debilitados por la enfermedad de base, y
desencadenan el fallo ventilatorio agudo. En cambio, los
mecanismos por los cuales se produce el fallo ventilato-
rio progresivo crénico en algunas enfermedades neuro-
musculares no han sido claramente establecidos. Se pos-
tulan dos posibles mecanismos que se superponen:

1. Fatiga muscular inspiratoria, producto del mayor
trabajo respiratorio derivado de la disminucién de la
distensibilidad pulmonar por microatelectasias y de la
menor distensibilidad de la caja tor4cica por las defor-



LISBOA C, ET AL. VENTILACION MECANICA NO INVASIVA EN PACIENTES CON ENFERMEDADES NEUROMUSCULARES
Y EN PACIENTES CON ALTERACIONES DE LA CAJA TORACICA

Enfermedad neuromuscular

Debilidad muscular |

Inspiratoria | | Espiratoria | Compromiso de los musculos
bulbares
| (disfuncién faringea)
Pl d Capacidad vital
J Capacidad inspiratoria LPE
| Flujo espiratorio | Alteracion de la deglucién |
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Fig. 1. Efectos fisiologicos y clini-
cos de la debilidad de los distin-

| PaCO, |

Atelectasias |

tos misculos respiratorios. PI  :

presion inspiratoria maxima;
PE . presién espiratoria maxi- |
ma; VRE volumen de reserva es-

Infecciones recurrentes |

piratoria.

midades secundarias a la debilidad muscular. Esta situa-
cién determina un disbalance entre la carga que deben
vencer los musculos y su capacidad para vencerla, por
lo que el paciente debe desarrollar mayores presiones
pleurales (Ppl) para generar el volumen corriente en
presencia de una menor capacidad de generar presiones
madximas (PI_, ), con aumento de la relacién Ppl/PL_, '*15.
La disminucién de la fuerza muscular respiratoria en es-
tos enfermos ha sido ampliamente demostrada a través
de la reduccién de la PI , y de la presion espiratoria
méxima (PE_ ). En cambio, existe informacién limita-
da acerca de la funcién diafragmadtica'?!6,

2. Disminucién de la sensibilidad del centro respira-
torio. Estos enfermos presentan frecuentemente apneas
e hipoapneas durante el suefio por la suma de la debili-
dad muscular respiratoria y obstruccion de la via aérea
alta. Como consecuencia, hipoventilan durante la no-
che, aumentando la PaCO, y reteniendo bicarbonato, lo
que produciria una progresiva disminucién de la sensi-
bilidad del centro respiratorio. Por este motivo, se ha
planteado que la hipoventilacién constituiria un meca-
nismo adaptativo destinado a disminuir el esfuerzo ven-
tilatorio y asi evitar el desarrollo de fatiga muscular ins-
piratoria'’. Caracteristicamente, estos pacientes tienen
un patrén respiratorio rapido y superficial.

En la figura 2 se resumen los dos mecanismos que se
han involucrado en la hipercapnia de las enfermedades
neuromusculares.

Alteraciones de la caja tordcica

Si bien en las enfermedades neuromusculares se pro-
ducen cambios estructurales de la caja toracica como

consecuencia de la debilidad muscular, existen también
deformaciones primarias de la caja tordcica, como en la
cifoscoliosis idiopatica y en las toracoplastias, realizadas
como tratamiento coadyuvante de las lobectomias o
neumonectomias por tuberculosis, que pueden conducir
al fallo ventilatorio si son lo suficientemente acentuadas.

En la insuficiencia respiratoria de la cifoscoliosis
grave participa concomitantemente un aumento de la
impedancia de la caja toricica, que determina un mayor
trabajo respiratorio y una disminucién de la fuerza de
los musculos respiratorios. Esta dltima puede ser el re-
sultado de secuelas de una poliomielitis o bien la conse-
cuencia de distorsiones en la insercion de los musculos,
producto de la deformidad toracica. El aumento del tra-
bajo y la menor capacidad para generar fuerza pueden
llevarlos a la fatiga muscular respiratoria. En un grupo
de pacientes con cifoscoliosis grave en los que estudia-
mos la funcién muscular inspiratoria y su relacién con
el fallo ventilatorio', observamos una grave disminu-
cién tanto de la presion inspiratoria mdxima como de la
presion transdiafragmdtica maxima (Pdi_,) en compa-
racién con sujetos normales de igual edad. Ademds de
la reduccién de las presiones inspiratorias maximas, se
observé un aumento de las deflexiones de Ppl y Pdi du-
rante la respiracion tranquila, lo que determiné un au-
mento de las relaciones Ppl/PI_, y Pdi/Pdi,_,, a porcen-
tajes cercanos a los asociados con la fatiga respiratoria.
Hubo una relacién significativa entre la Pdi,, con la
PaO, (r =0,63) y PaCO, (r=-0,76), y entre la PI_, con
la PaO, (r =0,79) y PaCO, (r = (0,86). Seis de estos pa-
cientes entrenaron sus musculos inspiratorios durante
12 meses, y en ellos se observaron un aumento de la

Arch Bronconeumol 2003;39(7):314-20 315



LISBOA C, ET AL. VENTILACION MECANICA NO INVASIVA EN PACIENTES CON ENFERMEDADES NEUROMUSCULARES
Y EN PACIENTES CON ALTERACIONES DE LA CAJA TORACICA

PI .. a partir de los dos meses de entrenamiento y la co-
rreccién de la hipercapnia en los que retenfan CO,'®.
Estas observaciones confirman el papel de la disfuncién
de los musculos inspiratorios en el desarrollo del fallo
ventilatorio en estos pacientes. En las toracoplastias, el
aumento del trabajo respiratorio junto a la disminucién
de la fuerza muscular podrian ser también los mecanis-
mos responsables del fallo ventilatorio crénico.

Aparte de las alteraciones de la mecénica respirato-
ria, otro mecanismo involucrado en el fallo respiratorio
de los enfermos con cifoscoliosis es la hipoventilacién
y las apneas centrales y obstructivas durante el suefio'.

Mecanismos de accion de la VMNI

Si bien los mecanismos por los cuales la utilizacién
de la VMNI produce efectos beneficiosos no han sido
completamente dilucidados, se han planteado como po-
sibles los siguientes!>!”: a) reposo de los misculos res-
piratorios; ) mejoria de la sensibilidad del centro respi-
ratorio al CO,; ¢) cambios en la mecdnica pulmonar, y
d) mejoria de la arquitectura del suefio.

Como se sefiald anteriormente, el primer mecanismo
supone que los musculos inspiratorios se encontrarian
en una situacion de fatiga “crénica”. La ventilacion in-
termitente nocturna permitiria el reposo muscular y su
recuperacion, con la consecuente mejoria de la funcién
muscular inspiratoria, de la ventilacién y de los gases
arteriales durante el dia. Si bien algunos autores'** han
demostrado que los mdusculos reposan durante la
VMNI, también es cierto que otros no han observado
aumento de la fuerza de los miisculos inspiratorios en
pacientes que han corregido la hipoventilacién alveolar
con la ventilacién no invasiva®'?,

El segundo mecanismo de accién postula que la
VMNI aplicada durante la noche evita la hipoventila-
cion durante el sueflo, restableciendo la sensibilidad del

centro respiratorio al CO, y mejorando la ventilacion y
el intercambio gaseoso durante el dia?2.

También se ha propuesto que la VMNI mejora la fun-
cién pulmonar a través del reclutamiento de areas ate-
lectdsicas, aumentando la distensibilidad pulmonar y
mejorando las relaciones de ventilacién-perfusion.

No se ha demostrado que ninguno de estos mecanis-
mos sea el responsable tnico de la mejoria del fallo
ventilatorio durante el dia, por lo que parte de ella se
atribuye ademads a los efectos beneficiosos de la VMNI
sobre la arquitectura y fragmentacién del suefio. Las
alteraciones del sueflo, asociadas a los trastornos del
control de la ventilacién y de la mecénica respiratoria,
agravan las alteraciones de los gases arteriales especial-
mente durante la etapa de suefio REM'. Ademds, los
sintomas mads frecuentes que presentan estos pacientes
son hipersomnolencia diurna, fatiga, cefalea matinal, al-
teraciones cognitivas y disnea, mayoritariamente rela-
cionados con la disrupcién del suefio secundaria a apne-
as. La VMNI corrige de forma importante estos
sintomas, por lo que este mecanismo de accién estaria
también involucrado en sus efectos benéficos. Los esca-
sos estudios en los cuales se ha evaluado el efecto de la
suspension de la VMNI?! en pacientes que han corregi-
do la hipoventilacién con este procedimiento avalan
esta dltima hipétesis. En ellos se ha demostrado que
después de una semana de suspension se producen una
agravacion de la hipoventilacién nocturna y recurrencia
de los sintomas, sin cambios en la funcién pulmonar.
Masa et al?® demostraron que la suspensién de la VMNI
durante 15 dias no produjo cambios en los gases arteria-
les, espirometria, volimenes pulmonares y presiones
respiratorias maximas medidas durante el dia, pero ob-
servaron, en cambio, un deterioro grave del intercambio
gaseoso durante el suefio REM y un patrén de suefio al-
terado en el polisomnograma.

TABLA I
Ventilacion mecanica no invasiva (VMNI) en la enfermedad neuromuscular y de la caja toracica
Autores N.° de pacientes Enfermedad Tipo de ventilador Duracién VMNI Efectos
Kerby et al* 5 NM Volumen 3meses | sintomas
PaO, diurna
| PaCO, diurna
Ellis et al® 5 NM Volumen 3-12meses T PaO, diurna
| PaCO, diurna
Sa0, nocturna
Leger et al® 276 105 cifoscoliosis ~ Volumen >3 afios Mejoria de la calidad del suefio
80 post-TBC T Pa0, y | PaCO, en cifoscoliosis y TBC
16 NM { dias hospitalizacién
75 otras Reduccién de costos
Annane et al? 14 8§ NM Volumen 3 afios T PaO, diurna
6 cifoscoliosis { PaCO, diurna
Sa0, nocturna
Baydur et al* 79 73 NM 48 presion positiva 46 afos Mejoria clinica en el 67% de los casos
6 cifoscoliosis 31 presion negativa ventilados con presion positiva
Schonhofer et al'! 20 Post-TBC Volumen 3meses T duracién ejercicio
Cifoscoliosis Presion positiva T respiracién con carga umbral
(10 controles) Mejoria de PaO, y PaCO,
Sin cambios en los controles

NM: neuromuscular; TBC: tuberculosis.
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Efectos clinicos y funcionales de la VMNI

En la tabla I se resumen algunos de los trabajos maés
importantes comunicados en la bibliografia a este res-
pecto, indicando ademds la referencia; de ellos, sélo el
de Schonhofer et al'! cuenta con un grupo control.
Muchos de ellos incluyen conjuntamente a pacientes con
enfermedades neuromusculares y con alteraciones de la
caja tordcica, la mayorifa comunica efectos beneficiosos
tanto clinicos como funcionales. Entre los logros clini-
cos destacan la disminucion de la somnolencia diurna, el
aumento de la capacidad para realizar las actividades de
la vida diaria, mayor bienestar, disminucién del nimero
de hospitalizaciones y prolongacién de la supervivencia.
Los efectos funcionales mds importantes son la mejoria
o correccién de la hipoxemia e hipercapnia diurna, la
mejoria de la hipoventilacién nocturna y, en algunos, el
aumento de las presiones respiratorias maximas.

Indicaciones de la VMNI en las enfermedades
neuromusculares

La indicacién principal de la VMNI en estos pacien-
tes es el tratamiento de la hipercapnia diurna progresi-
va. Se plantea también su empleo transitorio durante las
infecciones respiratorias y en los pacientes con hospita-
lizaciones frecuentes por episodios de insuficiencia res-
piratoria. En cambio, no se ha demostrado beneficio de
su uso profildctico en pacientes sin hipercapnia diurna.

Las indicaciones del uso de la ventilacién no invasi-
va para los pacientes con insuficiencia respiratoria cré-
nica tienen en cuenta elementos clinicos y fisiopatol6gi-
cos"*17% que se enumeran en la tabla II. En la tabla IIT
se mencionan las contraindicaciones para su empleo.

Complicaciones de la VMNI

Las complicaciones de la VMNI con presién positiva
son en general de poca importancia y se relacionan
principalmente con la interfase (escapes de aire, erosio-
nes nasales, sequedad nasal, irritacién ocular), altera-
ciones que pueden ser superadas con medidas relativa-
mente sencillas o cambiando la interfase. Menos
frecuentes son la aspiracion, el neumotérax y la incapa-
cidad de tolerar la ventilacion.

Es importante sefialar que se ha comunicado la muer-
te de un paciente en VMNI por fallos en el respirador?,
hecho que obliga a extremar la necesidad de revisiones
periddicas de los respiradores.

TABLA II
Indicaciones del uso de ventilacion no invasiva

Fallo respiratorio progresivo
en la enfermedad neuromuscular

| Colapso faringeo | | Debilidad muscular

Apnea o hipopneas Disminucion de la fuerza
del suefio muscular inspiratoria

Hipoventilacion Tos ineficiente

nocturna Alteracion de la deglucion
Compromiso de la caja
toracica

Retencion de CO,, |
Microatelectasias

T HCO,
| distensibilidad pulmonar
| y toracica
d d |

VT Ppl/Pl_,, | T Trabajo respiratorio |

| T PaCo, | | | Pao, | | T Ppll/P|max |

| Fatiga muscular inspiratoria |

| TPacO, lPao, |

 riesgo de fatiga |

Fig. 2. Mecanismos involucrados en el fallo ventilatorio en las enfermedades
neuromusculares. PI, : presién inspiratoria maxima; Ppl: presién pleural;
VT: volumen corriente.

La VMNI domiciliaria se ha ido empleando de forma
progresiva en diversos paises. Una publicacién reciente
sobre el estado actual de este procedimiento en Espafia
comunica que una cifra superior a 1.800 pacientes es
ventilada en su domicilio*. No encontramos datos en la
bibliografia disponible en Latinoamérica de la situacién
en la regién.

VMNI en enfermedades neuromusculares especificas

Las dos enfermedades de mayor prevalencia que
afectan a la porcién efectora del sistema nervioso y que
producen insuficiencia respiratoria susceptible de tratar-
se con VMNI son la esclerosis lateral amiotréfica
(ELA), enfermedad de la motoneurona, y la distrofia
muscular de Duchenne, que afecta al musculo.

TABLA III
Contraindicaciones para utilizar ventilacion no invasiva

Clinicas
Hipersomnolencia diurna, fatiga, disnea, alteraciones
cognitivas, fatiga generalizada, cefalea matinal
Corazén pulmonar crénico
Fisioldgicas
PaCO, > 45 mmHg
Desaturacion arterial nocturna: SaO, < 90% de forma
continua durante mas de 5 min o de forma discontinua
durante mds de un 10% del tiempo total de registro
Capacidad vital < 50% del valor tedrico

Incapacidad para proteger la via aérea
Tos ineficiente
Trastornos de la deglucién con aspiracion crénica
Secreciones bronquiales abundantes
Necesidad de ventilacién continua o casi continua
Alteraciones anatdmicas que impidan una adecuada fijacién
de la mascarilla
Escasa motivacién del paciente y de su familia
Incapacidad del paciente para colaborar o comprender
el procedimiento
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Enfermedades de la motoneurona

En la ELA, la pérdida de motoneuronas produce una
atrofia de la musculatura correspondiente, con la consi-
guiente debilidad de los musculos respiratorios, que por
lo general es asintomadtica en las etapas iniciales. La in-
suficiencia respiratoria es generalmente una manifesta-
cién tardia de la enfermedad, aunque puede ser la forma
de presentacién en aproximadamente un 5% de los ca-
s0s?282  La debilidad muscular se acentda a medida
que la enfermedad progresa, siendo la velocidad de su
compromiso el inico pardmetro capaz de predecir la su-
pervivencia. Ademads, cuando el deterioro de la funcién
muscular llega a ser importante, el paciente se encontra-
rd préximo al fallo ventilatorio. Aunque inicialmente el
defecto muscular respiratorio puede manifestarse sélo
durante el suefo, invariablemente culminara en la insu-
ficiencia respiratoria. En el periodo inicial, cuando los
sintomas son el resultado de alteraciones en la arquitec-
tura del suefio o por retencién nocturna de CO,, se tra-
ducirdn en somnolencia diurna, trastornos de concentra-
cién y cefalea matinal, en ausencia de disnea. En
cambio, cuando ya existe insuficiencia respiratoria, ésta
generalmente se acompaiia de disnea, y se debe a la
presencia de un compromiso marcado de la funcién dia-
fragmética®’. Frente a la sospecha de compromiso mus-
cular respiratorio, por cualquiera de los sintomas men-
cionados, éste debe investigarse acuciosamente.
Aunque se ha sefialado que esta evaluacién debe incluir
la medicién de la fuerza muscular respiratoria, particu-
larmente empleando pruebas que no requieran de la vo-
luntad del paciente, éstas pueden resultar dificiles de re-
alizar y han demostrado una gran variabilidad en
pacientes con compromiso muscular diafragmatico es-
tablecido®'. Por esta razén, la evaluacién dependerd de
la etapa. Los trastornos tempranos del suefio, una vez
sospechados, deberian valorarse con un polisomnogra-
ma, para determinar si las alteraciones del intercambio
gaseoso durante el suefio se deben a la presencia de ap-
neas obstructivas, que sélo requieren presién positiva
continua de la via aérea (CPAP), o a episodios de hipo-
ventilacién, que requieren de soporte ventilatorio con
VMNI. La polisomnografia proporciona informacién
adicional respecto al progreso de la enfermedad, pues
en estadios iniciales las anormalidades de la ventilacion
sOlo ocurren durante suefio REM. Cuando existe disnea,
es imperativa la medicion de gases arteriales diurnos y
se aconseja la evaluacién de la funcién diafragmatica,
ya sea clinicamente o mediante pruebas de laboratorio™
32, La posibilidad de que los pacientes con disnea deban
comenzar a recibir apoyo ventilatorio sin mayores exa-
menes es una opcién que también se ha propuesto'’. Si
bien se ha demostrado que la VMNI puede prolongar la
supervivencia de estos pacientes hasta etapas avanzadas
de la enfermedad, cuando éstos se encuentran en una
condicion extrema de “enclaustramiento”, los efectos
del soporte ventilatorio sobre la calidad de vida han
ofrecido resultados contradictorios. Mientras que en al-
gunos estudios se ha demostrado una mejoria de la cali-
dad de vida***, un estudio controlado de Pinto et al’®
no evidenci6 efectos sobre la calidad de vida, sino sélo

318  Arch Bronconeumol 2003;39(7):314-20

un aumento significativo de la supervivencia en los pa-
cientes que tenian retencion de CO,, cuando se les com-
paré con aquellos que no recibieron VMNI. Estos ha-
llazgos han sido confirmados por estudios
posteriores®”¥,

Desafortunadamente, no existe una buena adherencia
al uso de VMNI. Aboussouan et al® observaron que
s6lo un 46% de sus pacientes con ELA (18/39) fueron
capaces de tolerarla, definida la tolerancia como la ca-
pacidad de emplear la VMNI al menos durante 4 h con-
secutivas durante el suefio. La presencia de sintomas
bulbares, como disfagia, disminuye a menos de la mitad
la probabilidad de tolerar la VMNI. Los resultados de
su estudio demostraron, ademads, que el riesgo de muer-
te se redujo 3 veces si toleraban la VMNIL.

Es importante sefialar que cuando se presenta el fallo
respiratorio en la ELA se produce un deterioro global
rapido, por lo que éticamente es necesario discutir de
forma oportuna con el paciente los significados de este
deterioro y las opciones terapéuticas. En un estudio rea-
lizado en 38 pacientes con esta enfermedad se observé
que la mayoria de ellos quiso tener la mayor cantidad
de informacién posible acerca de las opciones de venti-
lacién mecdnica®. Sin embargo, este estudio demostré
ademds que las opiniones acerca de la resucitacion car-
diopulmonar cambian a medida que la enfermedad pro-
gresa, por lo que es necesario revisar periédicamente el
tema con los pacientes. Moss et al*! estudiaron a 99 pa-
cientes con ELA que tenian fallo respiratorio y comuni-
can que sélo el 10% de ellos opt6 por el tratamiento con
ventilacién mecdanica fundamentalmente invasiva. Sin
embargo, el 90% de los que eligieron el soporte ventila-
torio estaban satisfechos con la decisién tomada.

Distrofias musculares

El compromiso distréfico de los musculos respirato-
rios que se produce en la enfermedad de Duchenne dis-
minuye la capacidad vital forzada. Esta alteracién se
hace evidente en edades tempranas, generalmente a par-
tir de los 12 afios. La progresién conduce a la retencion
diurna de CO, entre los 18 y 20 afios, y la aparicién de
este fendmeno se asocia a una muerte cercana por insu-
ficiencia respiratoria. Se recomienda que la VMNI se
inicie cuando los pacientes relatan sintomas de insufi-
ciencia respiratoria y retienen CO, durante el dia'’, pues
los intentos de cambiar la historia natural iniciando la
VMNI en etapas asintomaticas desde el punto de vista
respiratorio han sido improductivos***. En el segui-
miento de estos pacientes se ha propuesto controlar la
evolucién de la enfermedad midiendo el volumen espi-
ratorio forzado en el primer segundo (VEF,), pero pare-
ce mds razonable utilizar variables relacionadas con la
naturaleza restrictiva del compromiso pulmonar y con
la disminucién de la fuerza muscular inspiratoria, como
han demostrado recientemente Raggette et al*. En 42
pacientes con miopatias primarias, estos autores obser-
varon que la medicién de la capacidad vital (FV) inspi-
ratoria y la PI_, proporcionan una valiosa informacién
acerca de la progresion de la enfermedad, desde el co-
mienzo de los trastornos del suefio hasta la aparicién de
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insuficiencia respiratoria diurna. Segun sus resultados,
una CV inspiratoria inferior al 60% del valor tedrico y
una PI . inferior a 4,5 kPa predicen la aparicion de
trastornos del suefio, mientras que en el otro extremo
una CV inspiratoria menor del 25% y una PI_, inferior
a 3,5 kPa predicen la aparicién de insuficiencia respira-
toria diurna*. Al igual que en la ELA, las alteraciones
tempranas de la funcién respiratoria pueden hacerse
evidentes sélo durante el suefio, por lo que debe interro-
garse dirigidamente acerca de sintomas de hipoventila-
cién nocturna, como cefalea matinal, despertares frecuen-
tes y somnolencia diurna. Un exceso de base mayor de
4 mm/I en sangre arterial es predictivo de una desaturacién
nocturna significativa®®. Algunos pacientes con la enfer-
medad de Duchenne pueden presentar apneas obstructi-
vas del suefio previamente al desarrollo de hipoventila-
cion por fallo muscular respiratorio, y en ellos el uso de
CPAP puede ser efectivo temporalmente*. Sin embar-
go, en estos pacientes existe irremediablemente una
progresién que hace necesaria la VMNI.

Es probable que el empleo de VMNI prolongue la su-
pervivencia de los pacientes con enfermedad de
Duchenne que desarrollan hipoventilaciéon. La carencia
de estudios prospectivos controlados, por razones éticas,
no permite tener evidencia objetiva. Sin embargo, el es-
tudio de Vianello et al'®, en el cual 5 pacientes con enfer-
medad de Duchenne que aceptaron ventilarse estaban vi-
vos en un seguimiento a dos afios, a diferencia de sélo
uno de 5 que rechazaron este procedimiento, apoya esta
hipétesis.

La eficacia de la VMNI comunicada por diferentes
autores es variable: en la serie de 16 pacientes descrita
por Leger et al® un tercio de ellos permanecia en VMNI,
y otro tercio habia avanzado a ventilacién por traqueos-
tomia. En cambio, en un estudio mads reciente se descri-
be una supervivencia del 85% en el primer afio, y de un
73% a los 5 afios usando VMNI, lo que apunta a que la
progresion a ventilacién invasiva no es necesariamente
inevitable*’. Es posible que, una vez que se instalan una
tos no efectiva y una cuadriparesia grave, la traqueosto-
mia prolongue la supervivencia en estos pacientes mas
que la VMNI. Robert et al*® describieron una supervi-
vencia promedio de 7 afios en estas circunstancias. En
cambio, se ha observado una disminucién del nimero
de hospitalizaciones por complicaciones pulmonares en
pacientes con enfermedad de Duchenne en VMNI com-
parados con los traqueostomizados®.

La calidad de vida de los pacientes con enfermedad
de Duchenne en VMNI no es diferente de la de otros
pacientes pareados por edad, que tienen otras enferme-
dades no progresivas que requieren de VMNI®, pero no
hay estudios publicados que comparen la calidad de
vida de estos pacientes antes y después de iniciar
VMNI. La mayoria de los enfermos en esta circunstan-
cia describen su calidad de vida como satisfactoria®®’!,
percepcion que en general es subestimada por el perso-
nal de salud que trabaja con ellos. Es asi como se expli-
ca frecuentemente que algunos médicos no planteen la
posibilidad de emplear VMNI en pacientes con enfer-
medad de Duchenne ante el supuesto de que van a tener
una calidad de vida insatisfactoria®.

En resumen, aun cuando la mayoria de la informa-
cién acerca de la VMNI en pacientes con enfermedades
neuromusculares o de la caja tordcica se basa en estu-
dios no controlados, las numerosas comunicaciones que
demuestran efectos beneficiosos, asi como las bases fi-
siopatolégicas en que se apoya su utilizacién, aconsejan
el empleo de este procedimiento. Sin embargo, deben
tomarse en consideracion las contraindicaciones exis-
tentes; frente a ellas deberd plantearse el uso de ventila-
cidén invasiva segun el caso particular.
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