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Introduccion

La ventilacion mecdnica a domicilio (VMD) ha
tenido un papel clave en el desarrollo del tratamiento
ambulatorio de la insuficiencia respiratoria cronica
(IRC) secundaria a alteraciones de la bomba ventila-
toria. La epidemia de poliomielitis de los afios cin-
cuenta supuso enfrentarse por primera vez con el
problema de los pacientes que necesitaban ayuda ven-
tilatoria durante unas horas al dia. El pulmoén de acero
permitio el tratamiento de Ia insuficiencia respiratoria
aguda en los enfermos poliomieliticos, pero la alterna-
tiva a una estancia cronica en el hospital era organizar
la asistencia a domicilio'.

El pulmén de acero se utilizé en algunos casos, pero
la ventilacidn con presion positiva (IPPV) a través de
traqueostomia ha sido el método mas empleado hasta
mediados de la década de los ochenta. Desde 1965
hasta 1988 se habian publicado 990 casos de pacientes
ventilados a domicilio. El 14 % de estos pacientes
utilizaban aparatos de presion negativa (pulmén de
acero o poncho), el 70 % usaban ventiladores volumé-
tricos a través de traqueostomia, y el resto (16 %)
accedian a la via aérea a través de piezas bucales o
nasales. La mitad de los pacientes tenian una enfer-
medad neuromuscular, el 30 % alteraciones de la caja
toracica y el resto eran pacientes con bronquiectasias
o limitacién cronica al flujo aéreo, la mayoria ventila-
dos en casa antes del desarrollo de la oxigenoterapia
domiciliariaZ.

La IPPV a través de traqueostomia ofrece una su-
pervivencia muy buena para los pacientes con IRC
secundaria a poliomielitis®, o alteraciones primarias
de la caja tordcica (cifoescoliosis o ablacién costal por
toracoplastia, empleadas en el tratamiento de la tu-
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berculosis). Los resultados no son tan buenos para los
pacientes con enfermedades neuromusculares (ta-
blaI). Los beneficios de la IPPV dependen, en gran
parte, de la velocidad con que evoluciona la enferme-
dad neuromuscular de base. Asi, son muy pobres en la
esclerosis lateral amiotréfica (ELA) y mucho mejores
en miopatias de evolucion lenta (p. €j., miopatias mi-
tocondriales del adulto). La enfermedad de Duchenne
se situaria en un lugar intermedio.

En la mayoria de los casos, la traqueostomia se
realizaba en el curso de una descompensacion aguda,
pero este acceso invasivo a la via aérea era dificilmen-
te aceptable por el paciente cuando se le proponia en
situacidn clinica estable. Por este motivo, el niimero
de pacientes que utilizaban la ventilacién mecdnica a
domicilio era muy escaso. A principios de los afios
ochenta se produce un cambio notable al reconocer la
posibilidad de utilizar la nariz como acceso no invasi-
vo a la via aérea para realizar la IPPV?%,

Concepto

La ventilacién intermitente con presidén positiva
(fig. 1) a través de una mdscara nasal (nIPPV) es una
técnica ventilatoria en la que se aceptan las fugas,
siempre y cuando no impidan la correccién de la
alteracion del intercambio gaseoso’.

TABLA 1
Supervivencia de los pacientes con ventilacién mecanica
a domicilio a través de traqueostomia

Porcentaje

Etiologia de la IRC vivos a los S afios

Niimero pacientes

Poliomielitis 41 95
Cifoescoliosis 53 77
Secuelas tuberculosis 55 70
Miopatias 13 62
LCFA 50 18
Bronquiectasias 10 16

Experiencia de Lyon en 1983 (n=222). Robert et al. Rev Fr Mal Resp 1983:
11:923-936.
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Fig. 1. Modelos de aparatos utilizados en nuestro medio. Superior izquier-
da: PL100 (Life Care). Inferior izquierda: Companion 2801 (Puritain Ben-
nett). Superior derecha: BiPAP (Respironics). Inferior derecha: Monnal D
(Vital Aire).

Acceso a la via aérea

La mdscara nasal “ideal” para conseguir una venti-
lacion eficaz debe ser un compartimiento estanco, con
baja resistencia al flujo aéreo, un espacio muerto mi-
nimo, de peso ligero y fécil de construir (y usar), pero
sobre todo debe ser codmoda y no producir lesiones
locales, dado que el paciente debera usarla durante
muchas horas al dia®.

En los primeros casos el acceso a la via aérea se
hacia mediante las mdscaras industriales utilizadas
para la administracién de CPAP. Pero este tipo de
mascaras tiene un espacio muerto considerable y son
incémodas. Las mascaras nasales, hechas a medida, se
adaptan mejor a la cara del paciente, con menos fugas
y mayor comodidad. En la mayor parte de los casos se
utiliza silicona que se moldea en la cara del paciente
y, posteriormente, se endurece, sin que la consistencia
sea tal que lesione la piel. Poco a poco se describen
nuevos materiales para realizar la madscara, pero en
todos los casos el objetivo es el mismo: moldearla a
medida.

Existen diversos disefios de mdscaras nasales total-
mente moldeadas a medida’ o con alguna parte de la
madscara que se moldea sobre piezas prefabricadas®, y
en algunos casos también incluyen la cavidad oral® o
bien la mdscara nasal se prolonga para mantener un
apoyo en la frente. Pero hasta ahora el modelo mds
estable y mejor adaptado es el disefiado por el Hopital
de la Croix Rousse de Lyon®, en el que todos los
componentes se fabrican a medida®. En la actualidad
diversos grupos estan estudiando diferentes modelos
de madscaras confeccionadas a medida, por lo que es
de esperar notables cambios en este campo.

Confeccion de la mascara nasal

Para fabricar el modelo de mdscara del Hopital de
la Croix Rousse de Lyon se toman tres cucharadas de
silicona y se mezclan con la dosis de endurecedor que
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Fig. 2. Mdscara nasal de silicona hecha a medida.

recomienda el fabricante. Cuando obtenemos una
pasta homogénea (sin veteado de endurecedor) se
moldea en la nariz del paciente.

El paciente debe estar en decibito, y debe conocer
que el procedimiento no es doloroso y que dura un
maximo de 15 minutos. Durante este tiempo respirara
por la boca (y si es necesario se le administrara oxige-
no oral).

La masa de silicona se moldea para que adopte la
forma de una esfera y se coloca en la punta de la nariz.
Suavemente se desplaza una parte de la pasta hacia el
labio superior, tapando perfectamente los orificios
nasales. El resto de la pasta se extiende por los latera-
les del tabique nasal. El moldeado no debe hacer
llegar la pasta hasta los pémulos (al secarse puede
haber fugas entre el pémulo y el tabique nasal) y
tampoco mads alla del marco 6seo del arco orbitario
(puede comprimir el globo ocular).

Al confeccionar la mdscara, debemos tener la pre-
caucion de no ejercer presién sobre los laterales del
tabique nasal dado que podriamos ocluir las fosas
nasales. Para evitarlo podemos introducir dos peque-
fias bolas de algodén en ambas fosas nasales, antes de
iniciar el moldeado.

En algunos casos hemos prolongado el moldeado de
la mdscara hasta la region frontal, entre los ojos, me-
diante un corddn de 1 cm de ancho que sigue el tabi-
que nasal hacia arriba. De esta manera podemos hacer
una fijacion frontal que puede ser mas confortable.
Cuando la masa adopta una consistencia firme (no se
deforma al presionarla levemente) podemos retirarla
de la nariz y esperar a que se endurezca totalmente.

Con un taladro realizaremos los agujeros correspon-
dientes a cada fosa nasal y adaptaremos provisional-
mente los tubos de caucho anillados. Comprobaremos
la permeabilidad del sistema colocando la mdscara y
los tubos en la cara del paciente y pidiendo que respi-
re por las fosas nasales mientras ocluimos alternativa-
mente cada tubo.
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Seguidamente confeccionamos una concha rigida
para poder fijar la mdscara. Se coloca la mdscara en
una superficie plana y con un secador se calienta un
pldstico termosensible. Cuando se ha reblandecido se
adapta perfectamente sobre la mdscara de silicona y se
deja enfriar. Realizamos unos agujeros laterales que
permitan la fijacion de las bandas eldsticas y tenemos
la mdscara lista para su uso (fig. 2).

Regulacién de los parimetros ventilatorios

La regulacién de los parametros ventilatorios debe
hacerse de una manera empirica'®. Dado que se trata
de una ventilacion “con fugas”, se selecciona un volu-
men corriente (Vt) de 10-15 ml/kg, con una frecuencia
respiratoria maxima a la del paciente (no superior a
20-25 respiraciones por minuto) y una relacion inspi-
racion/espiracion de 1/1 a 1/2. Con el paciente des-
pierto comprobaremos la -importancia de las fugas,
considerando tolerables pérdidas de hasta un 10 % del
Vt seleccionado. La mayoria de pacientes se adaptan
inmediatamente a la ventilacidn, pero en algunos ca-
sos debemos corregir los parametros ventilatorios por
ensayo y error, hasta conseguir que el paciente se
adapte bien al ventilador. La colaboracidén del pacien-
te es imprescindible para conseguir una buena ventila-
cién en la nIPPV, por lo que debemos concederle un
periodo de adaptacion, y no pretender conseguir la
regularizacion definitiva en los pardmetros iniciales el
primer dia.

Comprobacion de los resultados

La eficacia de la IPPV se valora mediante una
gasometria arterial, cuando el paciente se ventila des-
pierto. El objetivo es conseguir de una manera confor-
table una PaO, < 60mmHg y una PaCO, <
50 mmHg durante la ventilacion.

Cuando se ha conseguido este resultado debemos
comprobar que no hay fugas nocturnas que com-
prometan la ventilacién. Durante la noche se pro-
duce una relajacién fisiologica de la musculatura fa-
cial, con caida del maxilar inferior, que favorece la
fuga oral.

No hay un método estandarizado para controlar
la ventilacién nocturna!!, pero parece imprescindi-
ble controlar la oxigenacion, mediante la Sa0,, y el
registro de algin parimetro que nos oriente sobre la
ventilacién (como por ejemplo el volumen corriente
espiratorio, la PaCO, transcutdnea o la capnigrafia).
Las caidas de la SaO, relacionadas con una dismi-
nucion de la ventilacién (descenso paralelo del Vit
espiratorio, o incremento de la PaCO, transcutdnea o
del CO, en aire espirado) requieren una revision de
los pardmetros ventilatorios o la recomendacién de
métodos fisicos para evitar las fugas orales (como por
ejemplo la banda submentoniana para evitar la caida
del maxilar inferior durante el suefio). Pero los des-
censos de la Sa0O,, manteniendo el Vi, indican
la necesidad de administrar oxigeno durante la ven-
tilacién.
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Complicaciones de la nIPPV

No se han descrito complicaciones graves de la
nIPPV pero la presencia de fugas orales incontrolables
puede ser una causa que impida la ventilacién no
invasiva. Las lesiones en el tabique nasal y la aerofa-
gia son los problemas que se detectan con mads fre-
cuencia.

Las lesiones locales en la entrada de las fosas nasa-
les y en la pared del tabique son frecuentes al iniciar la
nIPPV, especialmente si el paciente utiliza la ventila-
cion mds de 12 horas al dia. El 41 % de nuestros
pacientes han presentado erosiones en el tabique nasal
o en la entrada de las fosas nasales. Para evitar las
lesiones locales es preciso pulir diariamente la masca-
rilla en las zonas de mds presion, También es util
confeccionar dos mascaras, que tendran puntos de
apoyo ligeramente distintos, para que el paciente pue-
da alternarlas. En los casos con lesiones en el tabique
y que precisan imperativamente la ventilacién, hemos
colocado sobre la lesion un pequeiio apédsito de Varisi-
de® de 1 x 1 cm, aproximadamente'2. Con el apodsito
convenientemente colocado hemos confeccionado
una nueva mascara que incluye dicho apésito y que el
paciente usara hasta la curacién de la lesion. No de-
ben colocarse gases, 0 apodsitos protectores, entre la
piel v la mascarilla dado que no permiten que la
madscara encaje correctamente y son origen de fugas.

El 29 % de los pacientes se quejan de sequedad de
nariz y/o boca. En la fase inicial, el 23 % de nuestros
pacientes se han quejado de aerofagia, pero suele de-
saparecer a lo largo de la primera semana. En ningin
caso nos hemos visto obligados a suprimir la ventila-
cidn a causa de la aerofagia, y puede controlarse facil-
mente evitando la nIPPV inmediatamente después de
las comidas y recomendando adoptar el decubito late-
ral izquierdo al iniciar la ventilacién.

Indicaciones de la nIPPV

La nIPPV estd indicada de una manera general en
pacientes con enfermedades que alteran la bomba
ventilatoria y que presentan PaCO, diurna >
45 mmHg. Las contraindicaciones formales se redu-
cen a los niflos muy pequeiios (en general es mal
tolerada en nifios menores de 6 afios), pacientes que
presentan trastornos de la deglucién o en los que
tienen un tiempo libre de ventilador inferior a 6 horas
al dia.

No hay un consenso claro sobre la conveniencia de
iniciar la nIPPV en los casos sin hipercapnia diurna,
aunque parece razonable si se demuestra hipoventila-
cion nocturna. En los pacientes con PIM < 60 mH,0,
0 FVC < 20 % del tedrico o que han tenido mds de un
episodio en IRA, pero sin hipercapnia en el momento
de la valoracidn, deberia considerarse el estudio de Ia
presencia de hipoventilacién nocturna. En muchos
casos, los pacientes presentan un intercambio de gases
normal durante el dia y los signos clinicos diurnos de
hipoventilacién nocturna son muy sutiles'?: cefalea
matutina que desaparece hacia mediodia, fatigabili-
dad inespecifica, hipersomnolencia diurna o cambios
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en el tono de la voz. En algunos casos estos sintomas
se asocian muy tardiamente a un fracaso de la bomba
ventilatoria'4,

En los pacientes con antecedentes de poliomielitis,
la necesidad de ventilacion es mds probable en los que
padecieron el episodio agudo hace menos de 35 afios y
precisaron asistencia ventilatoria durante el mismo o
los que presentan cifoescoliosis secundaria a la parali-
sis muscular’’. En cualquier caso, la necesidad de
soporte ventilatorio es poco probable en pacientes con
FVC superior a 1,8 litros!S.

No existe un unico método objetivo sensible y espe-
cifico para estudiar la funcidn respiratoria de los pa-
cientes con enfermedades que alteran la bomba venti-
latoria. La gasometria arterial es un buen método,
pero a menudo no detecta las alteraciones precoces
que suelen producirse exclusivamente durante la no-
che. La exploracion funcional respiratoria o la pulsio-
ximetria pueden ser tiles en el seguimiento de los pa-
cientes.

La medida periddica de la FVC es ttil en muchos
casos con enfermedades neuromusculares, dado que el
deterioro de la funcién pulmonar no se produce ho-
mogéneamente a lo largo del tiempo. Un descenso
superior al 25% de la FVC en deciibito respecto al
hallado en bipedestacion también es un buen pardme-
tro para estudiar la fuerza del diafragma'’. Una caida
de la PE,, sugiere un fracaso de la musculatura espi-
ratoria, tal como puede apreciarse en la enfermedad
de Duchenne o en algunos casos de poliomielitis'3. La
pulsioximetria nocturna nos permite estudiar, de una
manera incruenta, el intercambio gaseoso durante el
suefio y detectar precozmente la hipoventilacion en
pacientes en los que ya se ha sospechado clinicamente.

En las enfermedades neuromusculares que evolu-
cionan muy rdpidamente, como en la esclerosis lateral
amiotrofica, es posible que la medida seriada del flujo
espiratorio maximo sea un buen predictor de la evolu-
cién de la funcién espiratoria'®.

En la enfermedad de Duchenne se produce un decli-
ve progresivo de la FVC de alrededor de 30 ml/afio'®,
pero en los ultimos afios de la vida del paciente se
produce un descenso mucho mds brusco (unos
250 ml/aiio). Cuando el paciente tiene una FVC infe-
rior a 700 ml es posible que necesite soporte ventilato-
rio por lo menos durante la noche, utilizando por
ejemplo la nIPPV. Cuando la FVC es inferior a
300 ml, en la mayor parte de los casos se necesita
ventilacion mecdnica prdcticamente las 24 horas del
dia?. Bach et al’! sugieren que incluso en estos casos
con escaso tiempo libre de ventilador pueden ventilar-
se sin recurrir a la traqueostomia, pero Raphiel et al22
consideran que la traqueostomia es el acceso mds
seguro para estos pacientes. En la tabla II se resume la
actitud a seguir ante los cambios evolutivos en
la enfermedad de Duchenne.

Los métodos no invasivos como la nIPPV pueden
presentar dificultades a largo plazo, ya sean relaciona-
dos con la comodidad del paciente o con la evolucién
progresiva de la enfermedad de base?’. Disponemos
de diversas alternativas a la nIPPV como la ventila-
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TABLA 11
Sintomatologia respiratoria en la enfermedad de Duchenne
FVC Actitud
> 1.000 ml Pocos sintomas

Observacion clinica

< 1.000 ml Pulsioximetria nocturna SI
Disminucién FVC
Edad > 15 aflos
BMI > 25

600-700 ml Probable necesidad de VM

< 300 ml VM 24 h/dia (traqueotomia [?])

FVC: capacidad vital forzada. BMI: indice de masa corporal. VM: ventilacién
mecdnica.

cién oral u oronasal, o métodos diferentes como la
BiPAP o la ventilacion con presion negativa, pero si la
causa del fracaso de la técnica no invasiva es la evolu-
cién de la enfermedad, quizds deberemos plantearnos
la ventilacidén con presién positiva a través de tra-
queostomia.

Finalmente, hay que tener en cuenta que la ventila-
cién mecdnica a domicilio no sélo debe considerar los
aspectos técnicos de indicacidn y seleccién del acceso
a la via aérea y de la forma de ventilacién. Es impres-
cindible la asistencia a domicilio® de estos pacientes,
tanto para hacerse cargo de los aspectos estrictamente
médicos como para colaborar en la obtencién de re-
cursos para disponer de los medios elementales, para
desarrollar las actividades de la vida diaria®®.
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