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Introduccion

La fibrosis quistica (FQ), con una incidencia de un
caso cada 2.500 recién nacidos vivos, es la enfermedad
hereditaria més frecuente en la raza caucdsica. Se pro-
duce como consecuencia de la ausencia o la alteracién
de la funcién de una glucoproteina, llamada cystic fibro-
sis transmembrane conductance regulator (CFTR)'. La
patogenia de la enfermedad no estd aclarada, aunque
parece ser que el circulo vicioso obstruccion-infeccion-
inflamacidn es el productor del dafio pulmonar causan-
te, a su vez, de las bronquiectasias quisticas y la fibro-
sis pulmonar propias de la enfermedad?®. El diagnéstico
de FQ se establece en el primer afio de vida en el 70%
de los casos, fundamentalmente por infecciones respira-
torias agudas o persistentes o por malnutricién®.

El tratamiento de la alteracién pulmonar es uno de
los pilares fundamentales para mejorar la supervivencia
de estos enfermos. La expectativa de vida de los pacien-
tes con FQ ha aumentado durante las dltimas décadas
debido, fundamentalmente, a la aparicion de nuevos tra-
tamientos y a la creacién de unidades multidisciplina-
rias encargadas del cuidado de estos pacientes.

A medida que aumenta la edad de los pacientes pue-
den ocurrir, con mayor frecuencia, una serie de compli-
caciones pulmonares graves, como el neumotérax y la
hemoptisis masiva. La hemoptisis masiva tiene casi
siempre su origen en las arterias bronquiales. La infla-
macién crénica que sufren las paredes bronquiales de
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los pulmones de los pacientes con FQ produce una hi-
pertrofia de las mismas, junto con la formacién de vasos
nuevos. Esta hipervascularizacién conlleva una propen-
sién al sangrado, especialmente durante las exacerba-
ciones infecciosas respiratorias. La forma de presenta-
cién de los neumotérax en la FQ no difiere de la que
acontece en otras enfermedades respiratorias diferentes
de este proceso. Es una complicacién grave, con impor-
tante riesgo vital inmediato, pues ocurre fundamental-
mente en los pacientes con afectacion respiratoria im-
portante®. El trasplante pulmonar debe ser la dltima
opcion terapéutica para los pacientes con una enferme-
dad pulmonar terminal.

Con el objetivo de conseguir unas pautas consensua-
das sobre el tratamiento del neumotdrax y de la hemop-
tisis masiva en los pacientes con FQ, asi como sobre las
indicaciones y contraindicaciones del trasplante pulmo-
nar en esta enfermedad, la Fundacion Sira Carrasco,
para ayuda contra la FQ organizd, el dia 23 de abril de
1999, en Madrid, unos encuentros de consenso con pro-
fesionales especializados en el tratamiento de la FQ.
Los resultados de esta discusion y los consensos alcan-
zados se detallan en el presente documento.

Documento del consenso
Consenso sobre el tratamiento del neumotorax

En la FQ, el neumotdrax puede ser espontdneo o ia-
trogénico, aunque habitualmente se produce por la rotu-
ra de bullas subpleurales. Segtin el registro americano,
la incidencia en estos pacientes es, aproximadamente,
del 1% al afio®. Esta incidencia aumenta con la edad y
la gravedad de la enfermedad, estimandose por encima
del 20% en los adultos®. En nuestro estudio, el 56% de
los grupos ha tenido més de 5 neumotdrax en los ulti-
mos 5 afios.
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Fig. 1. Algoritmo terapéutico del neumotérax de gran tamaiio en la fibro-
sis quistica.

Tratamiento del neumotorax de pequerio tamaiio. Segun
el consenso americano, el neumotérax de pequefio ta-
mafio (< 20% del volumen del hemitérax afectado) y
asintomdtico puede tratarse simplemente con observa-
cién hospitalaria, reposo y oxigenoterapia’. Si a las 24 h
su resolucidn es evidente o no ha aumentado su tamaiio,
puede darse el alta hospitalaria al paciente, mantenién-
dolo en observacién domiciliaria®. El 54% de los grupos
participantes en esta reunién considerd, al igual que en
el consenso americano, que la observacion hospitalaria
del paciente durante 24 h es suficiente si la evolucién
clinica es buena. Si el neumotdrax es sintomdtico y/o
ocupa mds del 20% del volumen del hemitérax deberia
aplicarse el mismo tratamiento que a los neumotérax de
gran tamario®,

Tratamiento del neumotorax de gran tamariio. Para la
resolucién del neumotérax de gran tamafio (> 20% del
volumen del hemitérax) y/o sintomdtico, la expansion
del pulmén puede conseguirse lentamente mediante el
emplazamiento de un tubo tordcico bajo agua. Cuando
el flujo de aire disminuye puede proponerse una suc-
cién suave, junto con oxigeno al 100%, para favorecer
la resolucion del neumotorax.

Se recomienda que, si el neumotérax persiste mas de
5 dias o aparece uno nuevo, empiecen a considerarse
otras maniobras para obliterar la cavidad pleural, aun-
que esta cuestion estd muy discutida. En la reunién se
llegé al consenso de que, aunque cualquier cirugia pul-
monar por poco agresiva que fuera podria suponer un
inconveniente en el trasplante, el tiempo que debia
mantenerse un paciente con el tubo de térax, antes de
adoptar otras medidas mds agresivas, no debia sobrepa-
sar los 30 dias, para intentar reducir el riesgo de otras
complicaciones secundarias, como el empiema. El 56%
de los grupos que contestaron la encuesta pensaba que
este tiempo no debia ser superior a 15 dias para evitar
complicaciones secundarias, mientras que el 37% opind
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que podria esperarse entre 15 y 30 dias. Sin embargo, la
discusién fue variada, segtin la plantearan los neumolo-
gos de enfermos adultos y pedidtricos o los cirujanos
tordcicos que se dedican al trasplante. Los neumdlogos
consideraban, en general, que la incomodidad del tubo
y el riesgo de un empiema conlleva una mayor pronti-
tud en adoptar otras medidas mds agresivas. Para los
nifios, se mantuvo que no deberia sobrepasarse los 5 a
7 dias de espera. Por otra parte, los cirujanos tordcicos
que se dedican al trasplante de pulmén concretaron que,
dado que muchos de estos enfermos deberian ser some-
tidos a trasplante de pulmén en un futuro mas o menos
lejano, y teniendo en cuenta que cualquier cirugia pul-
monar, por poco agresiva que fuera, podria suponer un
inconveniente en el trasplante, se deberia alargar el
tiempo de espera, si bien es verdad que no debian so-
brepasarse los 15 dias.

En general, en la bibliografia médica se considera
que el tratamiento agresivo debe considerarse en todo
neumotdérax que, aun tratado con drenaje, recurre en el
mismo lado al menos una segunda vez*. Los grupos
participantes, en su mayoria, mantienen esta misma
idea, salvo un 25% que esperaria a un tercer episodio
ipsilateral si los otros han sido correcta y rapidamente
corregidos con drenaje. Teniendo en cuenta que la ma-
yoria de los grupos trasplantadores no pensaban que la
cirugia en la cavidad torécica sea una contraindicacién
absoluta para el trasplante, se recomendé una reseccion
minima de la zona que los causa, por ejemplo, una bu-
llectomia’®. Sélo se recomendaria la pleurodesis quimi-
ca en el caso de pacientes en que, por su estado, el
riesgo quirdrgico sobrepasase el beneficio que de él pu-
diera obtenerse®’. Entre los encuestados por nosotros,
las respuestas mds aceptadas fueron la abrasion pleural
mecénica y/o la bullectomia (43%). Sin embargo, los
cirujanos tordcicos consultados no fueron partidarios
de la abrasion pleural y, si se llevaba a cabo, admitian
como mucho una abrasién pleural muy limitada, de-
biendo evitarse siempre que se pueda, por las compli-
caciones potenciales, principalmente de sangrado, en la
cirugia del trasplante pulmonar. La toracoscopia es la
via mds preconizada, tal y como la mantienen otros
grupos de trabajo’.

Debido a que no existen estudios concluyentes sobre
la eficacia del tratamiento antibidtico intravenoso en los
episodios de neumotdrax, se llegd al consenso de que
s6lo se empleardn antibidticos en el curso de un neumo-
torax si existe infeccidn respiratoria concomitante.

No se contest6 de forma categdrica si la presencia de
un neumotérax en un enfermo con FQ agravaba su pro-
noéstico vital. Los datos de la bibliografia son confusos
ya que, para unos autores* disminuye la supervivencia
de los pacientes, con una media de vida de 19 meses
tras el episodio, mientras que segin otros® no hay un
deterioro respiratorio demostrable. La experiencia de
los expertos consultados en esta reunién es que la su-
pervivencia media debe disminuir, aunque no hay traba-
jos que lo demuestren.

Para concluir, se ha consensuado el algoritmo de tra-
tamiento para el neumotérax de gran tamafo en la fi-
brosis quistica que se observa en la figura 1.
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Consenso sobre la hemoptisis

La hemoptisis de pequefia cuantia se aprecia de for-
ma muy frecuente entre los enfermos con FQ y suele
ser un signo de exacerbacidn respiratoria, siendo mucho
menos tipicas otras causas, como el tratamiento con far-
macos antiinflamatorios no esteroides que interfieren
con la hemostasia, el déficit de vitamina K, las varia-
ciones en la presidn arterial por cambios posturales, el
aumento de la presion sanguinea por maniobras de Val-
salva o la aerosolizacién de farmacos irritantes. El san-
grado puede variar en gravedad, oscilando entre peque-
flas estrias de sangre en el esputo hasta la expectoracién
de cantidades significativas de sangre. Sin embargo, de-
finimos como hemoptisis masiva aquella que produce
un sangrado por la boca, procedente del pulmén, de
mads de 240-300 ml en 24 h, la que da lugar a episodios
recurrentes de hemoptisis moderada, es decir, la que
produce tres o mds emisiones de sangre de 100 ml por
dia en una semana o un sangrado recurrente que pone
en peligro la vida del paciente. Su incidencia anual es
del 1%. La frecuencia aumenta con la gravedad de la
afectacion respiratoria. Se ha comprobado que se asocia
a una mortalidad del 50-85%°. Se considera que, apro-
ximadamente, el 1% de los enfermos con FQ va a tener
un episodio de hemoptisis masiva cada afio, siendo la
frecuencia mayor entre los que sobrepasan los 16 afios
de vida'®. Entre los encuestados, la mayoria ha presen-
tado menos de 5 episodios en los tltimos 5 afos.

Debido a que un gran nimero de hemoptisis masivas
cede espontaneamente, es dificil extraer conclusiones
definidas sobre las opciones terapéuticas disponibles.
La mayoria de las recomendaciones se basan en la ex-
periencia clinica de los médicos que tratan habitual-
mente a estos pacientes, recogidas en guias de consen-
so*. Ademds de las medidas que deben adoptarse en
cualquier hemoptisis (mantenimiento de la integridad
de la via aérea, reposo, correccién de factores desenca-
denantes)'®!!, en esta reunién se aconsejd, al igual que
en el consenso americano?, instaurar antibidticos por
via intravenosa, ya que la mayor parte de estos procesos
ocurren por exacerbaciones respiratorias graves.

Entre nuestros encuestados, el 43% suspenderia la fi-
sioterapia, los antibidticos inhalados, los broncodilata-
dores, los corticoides inhalados y los mucoliticos en ae-
rosol, como la desoxirribonucleasa, asi como los
antiinflamatorios no esteroides, por su capacidad para
interferir en la coagulacién®. Por tanto, se llegé al
acuerdo de reducir toda terapia inhalada y sustituirla,
siempre que se pueda, por la via intravenosa. Aunque
no hay evidencias cientificas que apoyen la convenien-
cia de continuar o no con la fisioterapia'®, se acepté que
deberia suspenderse, al menos, en las primeras 24 h tras
el sangrado agudo, reintroduciéndola lo antes posible.
Segtin el consenso americano, ademds de lo indicado,
se recomienda no usar antibidticos derivados de las pe-
nicilinas por una mayor incidencia de sangrado'°.

En general, la opcién terapéutica elegida por la ma-
yoria es la embolizacién, que no es una terapia exclu-
yente de las otras mencionadas. Sus indicaciones son:
a) hemoptisis persistente a pesar de otras opciones tera-

péuticas menos agresivas o0 que pone en riesgo vital al
paciente como para requerir una intervencién inmedia-
ta, y b) hemoptisis no masivas, pero recurrentes y/o que
interfieren en la calidad de la vida del enfermo'>!3. Se-
glin algunos expertos también puede estar indicada, de
entrada, ante cualquier hemoptisis masiva. Es una técni-
ca que, si bien no estd exenta de riesgos, como infarto
de 6rganos distales a la zona embolizada y muerte, és-
tos son minimos en manos expertas.

La recurrencia del sangrado es relativamente frecuen-
te y deberia tratarse como un episodio nuevo. Si el san-
grado no cesa rdpidamente tras la embolizacién deberia
considerarse la reembolizacién. Como afirman otros au-
tores'?, se puede reembolizar hasta tres veces en el mis-
mo episodio, debiendo pensar en otras opciones tera-
péuticas si el sangrado persiste. La eficacia general para
el control inicial de la hemoptisis después de una embo-
lizacién es de un 75%, de un 89% después de dos em-
bolizaciones y de un 93% después de tres!®. Aunque fue
una cuestion muy debatida en la reunién y no comparti-
da por todos, la opinién de los radiélogos vasculares,
avalada por la de otros expertos™'>!3, fue que en aque-
llos pacientes en los que no hay signos o sintomas que
ayuden a localizar el lugar del sangrado y las pruebas
diagnésticas realizadas no permitan saber con certeza
cudl es el lado sangrante, deberian embolizarse todas
las arterias bronquiales patoldgicas visibles.

Mucho mas discutida fue la indicacién de la fibro-
broncoscopia en las hemoptisis masivas de estos enfer-
mos*. En la bibliografia se sefiala que ayuda a controlar
o, al menos, a localizar el punto sangrante si se puede
visualizar el drbol bronquial, ya que los sangrados muy
importantes dificultan la misma. También es posible
que se haya coartado la hemorragia'®. En nuestros parti-
cipantes, en casi la mitad de los casos (46%), se utilizé
la fibrobroncoscopia. Los radidlogos intervencionistas
indicaron que esta técnica, previa a la embolizacién, po-
dia ser til en la bisqueda selectiva del punto sangrante,
aunque no siempre es necesaria. Puede estar indicada
como técnica terapéutica (taponamiento con balén del
segmento o l6bulo sangrantes, instilacion de noradrena-
lina o suero frio intrabronquial, etc.) cuando la vida del
paciente corre un peligro inmediato por el sangrado
agudo. Deberia haber un broncoscopista y un radiélogo
intervencionista que coordinaran la terapia.

La administracién de vitamina K se recomend6 como
terapia, si bien la mayoria de los grupos encuestados no
la habia sefialado. Otras medidas, como el uso de va-
sopresina, s6lo se comentaron en un grupo, con poca
experiencia por los demds. En este sentido, en la biblio-
grafia se sefiala que, si bien ayuda al control del sangra-
do por su efecto sobre las plaquetas, capilares, citocinas
circulantes y contraccién del misculo liso arteriolar',
la embolizacién estd mas indicada.

En algunas circunstancias excepcionales, cuando no
han tenido éxito todas las maniobras terapéuticas ante-
riores en el control de la hemoptisis, la causa de la mis-
ma es una cavitacion pulmonar, el origen exacto del
sangrado estd bien localizado y el paciente tiene una
buena reserva funcional, puede estar indicada la cirugia
de reseccién pulmonar®.
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Fig. 2. Algoritmo terapéutico de la hemoptisis masiva en la fibrosis quistica.

Aunque las primeras series publicadas de hemoptisis
masivas referian que estos pacientes tenian peor pronds-
tico a corto plazo'S, otros estudios no han confirmado
esta afirmacién y no han encontrado diferencias signifi-
cativas respecto a la mortalidad entre los pacientes con
y sin hemoptisis masivas y similar estado respiratorio!’.
La percepcion subjetiva de los expertos consultados fue
que no parecia que la hemoptisis masiva cambiase el
prondstico a largo plazo de los pacientes con FQ.

El algoritmo terapéutico de la hemoptisis masiva que
quedd consensuado tras esta reunidn se recoge en la
figura 2.

Consenso sobre trasplante pulmonar
en fibrosis quistica

A medida que se ha adquirido experiencia se han am-
pliado los criterios de seleccion de pacientes para tras-
plante pulmonar. Sin embargo, algunas contraindicacio-

TABLAI
Indicaciones del trasplante pulmonar en la fibrosis quistica

* FEV, £ 30% del valor predicho

* Deterioro respiratorio progresivo, aunque el FEV, sea mayor
del 30% del valor predicho, evidenciado por un aumento de la
frecuencia y duracion de las exacerbaciones infecciosas graves
y/o aumento de la desnutricién a pesar de un tratamiento
médico optimo

* Hipoxemia y/o hipercapnia

* Complicaciones pulmonares que pongan en peligro la vida del
paciente, como la hemoptisis masiva recurrente
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nes de este tipo de trasplante contindan siendo motivo
de controversia. En este documento se pretende recoger,
en forma de indicaciones y recomendaciones, algunos
de los aspectos debatidos del trasplante pulmonar. Estas
indicaciones pueden cambiar con el tiempo y nunca de-
ben sustituir la evaluacién individual de cada paciente
por el equipo de trasplante y por los médicos que le han
remitido al centro trasplantador.

Criterios de trasplante pulmonar

La afectacion pulmonar es la responsable de la ma-
yoria de los fallecimientos que ocurren en los pacientes
con FQ. En general, los candidatos para el trasplante
pulmonar, independientemente del trastorno de base,
deben tener una enfermedad pulmonar crénica que les
limite su supervivencia, a pesar de haber recibido un
tratamiento Optimo. El desconocimiento preciso de la
historia natural de la FQ y la variabilidad de la evolu-
cion clinica de estos pacientes hacen que sea dificil de-
cidir cudl es el momento adecuado en el que un pacien-
te con esta alteracion debe ser trasplantado. Para ayudar
en lo posible a esta decision, diferentes grupos de traba-
jo'¥1 han elaborado las indicaciones del trasplante pul-
monar en la FQ. En la tabla I se recogen las indicacio-
nes consensuadas en esta reunioén. Los pacientes deben
remitirse a las unidades de trasplante pulmonar con el
tiempo suficiente para que puedan ser cuidadosamente
evaluados y preparados para el trasplante y siempre que
su esperanza de vida exceda el tiempo medio en lista de
espera del 6rgano. Afortunadamente, en Espafia, debido
a la elevada donacién de dérganos, el tiempo medio en
lista de espera de trasplante pulmonar es de unos 4 me-
ses, por lo que puede predecirse mejor el momento en
que un paciente debe entrar en la lista de espera. Sin
embargo, en los EE.UU., donde el tiempo medio de per-
manencia en lista es de unos 24 meses, el 30-50% de
los pacientes con FQ fallecen mientras esperan un do-
nante. En esta reunidn se hizo especial hincapi€ en la
importancia de evaluar el grado de deterioro de la fun-
cién pulmonar'®, debiendo remitir a un centro de tras-
plante a aquellos pacientes con un deterioro respiratorio
progresivo que no respondan a un tratamiento intensivo,
fundamentalmente con antibidticos intravenosos, aun-
que, su FEV sea, incluso, mayor del 30% del valor pre-
dicho.

Factores de riesgo/contraindicaciones potenciales

Hepatitis C. La infeccion por el virus de la hepatitis
C no deberia suponer en la actualidad, segtn el consen-
so alcanzado, una contraindicacién absoluta para el
trasplante pulmonar, a menos que exista evidencia his-
tolégica de dafio hepédtico muy grave.

Colonizacion pulmonar por gérmenes multirresisten-
tes. El curso clinico de la FQ se caracteriza por un dete-
rioro respiratorio insidioso, con exacerbaciones y remi-
siones de la infecciéon pulmonar crénica que destruyen
progresivamente el pulmén. Como consecuencia de la
utilizacién habitual de antibidticos de amplio espectro a
altas dosis, las vias aéreas de estos pacientes con enfer-
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medad pulmonar avanzada estdn colonizadas frecuente-
mente por gérmenes multirresistentes, como Pseudomo-
nas aeruginosa, Stenotrophomonas maltophilia o Alcali-
genes xylosoxidans. Definida la multirresistencia como
la resistencia in vitro a todos los agentes en dos de las si-
guientes clases de antibidticos, B-lactdmicos (incluyendo
carbapenems), aminoglucésidos y quinolonas', se con-
sider6é que la presencia de estos gérmenes en el pulmén
no deberia ser una contraindicacién absoluta para el tras-
plante pulmonar, sino un factor de riesgo, ya que se ha
demostrado que los gérmenes aparentemente multirre-
sistentes pueden ser susceptibles a la combinacién de
varios antibidticos?. Para averiguar qué combinacién de
antibidticos es la idonea deben realizarse, antes del tras-
plante, estudios de sinergia a antibidticos in vitro o bien
valorar la respuesta a los antibidticos antes del trasplante
in vivo, tal y como afirman algunos autores?'.

Esté discutido si la colonizacién/infecciéon pulmonar
por Burkholderia cepacia antes del trasplante deberia
ser o no una contraindicacién absoluta para el mismo,
ya que, segin algunos autores?, se asocia con una ele-
vada morbimortalidad postrasplante, mientras que para
otros® no representa un factor de riesgo significativo.
Segtin el consenso alcanzado en esta reunién, la coloni-
zacién/infeccion pulmonar por B. cepacia deberia acep-
tarse como un factor de riesgo, pero no como una con-
traindicacion absoluta para el trasplante.

Colonizacion pulmonar por micobacterias atipicas,
Staphylococcus aureus meticilin-resistente 'y Aspergi-
llus fumigatus. La colonizacién/infeccién pulmonar por
micobacterias atipicas o por S. aureus tampoco se con-
sider6 como una contraindicacién absoluta, sino como
un factor de riesgo para el trasplante pulmonar. Los
pacientes con FQ tienen sus vias aéreas frecuentemen-
te colonizadas por A. fumigatus, por lo que se acepto
que ningln paciente deberia ser rechazado para el tras-
plante pulmonar porque se haya aislado este hongo en
su esputo.

Aunque no existen datos fehacientes que apoyen la
eficacia de la profilaxis antiftingica en los pacientes que
van a ser trasplantados, en este documento se recomien-
da que aquellos pacientes con aislamientos de este hon-
go en el esputo deberian recibirla de forma especifica
pre y postrasplante, principalmente con anfotericina B
inhalada y/o itraconazol oral.

Intervenciones quiriirgicas previas y pleurodesis qui-
micas. En algunas ocasiones, los pacientes con FQ
candidatos a trasplante pulmonar pueden haber sido so-
metidos a cirugia tordcica previa por una infeccién per-
sistente localizada resistente a antibioticos, neumotorax
recurrentes o episodios de hemoptisis recidivantes que
no hubiesen cedido con los tratamientos habituales. Al-
gunos grupos de trasplante rechazan a estos pacientes
debido a que esta cirugia aumenta considerablemente el
riesgo de sangrado en la extraccién de los pulmones®.
El consenso alcanzado por la mayoria de los grupos pre-
sentes en la reunion fue que la cirugia tordcica previa sin
clara evidencia de paquipleuritis residual supondria un
factor de riesgo, pudiendo representar una contraindica-
cién absoluta si la paquipleuritis fuese muy extensa. En
el caso de que haya habido una pleurodesis quimica por

neumotorax de repeticion, el riesgo de sangrado operato-
rio puede ser tal que algunos grupos de trasplante de esta
reunién consideraron que podria ser una contraindica-
cién absoluta para el trasplante pulmonar.

Ventilacion mecdnica. Aunque el trasplante pulmonar
de los pacientes sometidos a ventilacién mecénica inva-
siva puede ser técnicamente factible y el riesgo de dete-
rioro muscular e infeccidn respiratoria tras el trasplante
puede ser similar al de aquellos pacientes que no estdn
bajo ventilacién mecédnica®*?, no se conoce con certeza
su pronodstico a largo plazo y la incidencia de otras com-
plicaciones. Por ello deberia evitarse en lo posible que
un paciente sea sometido a ventilacién mecénica invasi-
va, por lo que tendria que optimizarse el momento de
entrada del paciente en lista de espera. En la reunién de
consenso se lleg6 al acuerdo de que la ventilaciéon mecé-
nica invasiva es un factor de riesgo para el trasplante,
pero no a priori una contraindicacién absoluta si el pa-
ciente estd en lista de espera, la intubacién se produce
como consecuencia de una reagudizacién de su enfer-
medad y la situacion clinica del paciente lo permite.

La ventilacién mecdnica no invasiva es util para esta-
bilizar a los pacientes con FQ que tienen una enferme-
dad pulmonar avanzada que cursa con insuficiencia res-
piratoria hipercdpnica y con deterioro de la fuerza de la
musculatura respiratoria®. Los pacientes que precisen
este tipo de ventilacion deben valorarse por un centro
trasplantador, ya que la necesidad de ventilacién meca-
nica, aunque sea no invasiva, indica una enfermedad
pulmonar avanzada y, por tanto, se recomienda su inclu-
sion en lista de espera de trasplante.
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