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Distrofia Muscular de Duchenne:
Abordaje Respiratorioy Cuidados Paliativos como Estrategia de Cuidados Humanizados

PROLOGO

Desde que el médico francés Guillaume Benjamin Amand Duchenne describiera la enfermedad
que lleva sunombre, son muchos los avances que se han alcanzado mejorando la sobrevidayla
calidad de esta.

La implementacion de nuevas tecnologias y la capacitaciéon permanente han sido claves en
mejorar la calidad de vida de estos pacientes. Sin embargo, es indispensable para lograr estos
resultados que exista una sociedad civil organizada como la Fundacién Duchenne Chile junto a
profesionales de la salud que acompanen a esta poblacion.

Ejemplo de ello es el grupo multidisciplinario de Hospitalizaciéon Domiciliaria Pediatrica del
Hospital Clinico San Borja Arriaran, campo docente del Departamento de Pediatria y Cirugia
Infantil, Campus Centro de la Facultad de Medicina de la Universidad de Chile. Equipo integrado
por mujeres y hombres de diferentes disciplinas del area de la salud (médicos, kinesi6logos,
enfermeras, técnicos paramédicos, trabajadoras sociales, terapistas ocupacionales)
comprometidos con mejorar las condiciones de vida de los nifios con necesidades especiales y
de sus familias.

El libro que he tenido el honor de presentar da cuenta de ello, ofreciendo al lector del area de
la salud un texto actualizado sobre el manejo racional y proporcionado de los pacientes con
Enfermedad de Duchenne.

El lector encontrari en esta obra conceptos fundamentales que tienen que ver con una mejor
aproximacion a la ventilacién adecuada en este grupo de pacientes a través de fotografias, es-
quemas y flujogramas auto explicativos sin perder el horizonte del acompafiamiento perma-
nente del menory de su familia hasta el proceso de final de la vida.

Para la Facultad de Medicina de la Universidad de Chile es un privilegio poder apoyar esta
iniciativa y agradece al grupo de Hospitalizaciéon domiciliaria el compromiso permanente con
la comunidad y con la docencia.

Rodrigo Vasquez De Kartzow
Director Departamento de Pediatriay Cirugia Infantil Campus Centro,
Facultad de Medicina, Universidad de Chile.
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Pese aque hoyvemos una completa ausencia de pensamiento critico y valoracion de la ciencia por
parte del gobierno de Estados Unidos encarnado en su presidente Donald J. Trump, en 1983 las
cosas eran muy diferentes.

Producto de la presion de pacientes, familiasy cuidadores de personas con enfermedades raras o
poco frecuentes, los partidos Demécratas y Republicanos en Estados Unidos, fueron capaces
de generar una ley bipartisana llamada Orphan Drug Act, que permitia una serie de incentivos
econémicos y tributarios para que las empresas farmacéuticas invirtieran en investigacion y
comercializacién de tratamientos farmacolégicos para las enfermedades huérfanas o raras.
Esaley, pese a estar enfocada exclusivamente en los incentivos econémicos, ha sido un punto
de inflexion en la calidad y esperanza de vida de las personas que viven con enfermedades raras,
pues las empresas farmacéuticas han invertidos miles de millones de délares para encontrar
terapias farmacol6gicas para enfermedades raras, tales como la Atrofia Muscular Espinal y la
Distrofia Muscular de Duchenne: dos enfermedades neuromusculares que hoy tienen terapias
genéticas que dan esperanzay por lo mismo, se llevan todas las luces de la prensa y las organi-
zaciones de pacientes.

Sin embargo, en 1983 sucedia otra cosa que recordamos ac4, y es que los niflos que eran
diagnosticados con Distrofia Muscular de Duchenne no superaban los 15 0 16 afios de vida en
promedio, sucumbiendo a enfermedades cardiacas que eran secundarias a un mal manejo
respiratorio. Hoy esa expectativa de vida se ha duplicado en promedio, y ya no hablamos de
ninos con distrofia muscular de Duchenne, sino de nifos, jovenes y adultos que viven con esa
condicién, pues es frecuente que alcanceny superen los 30 anos de edad. Es milagro dela medicina
contemporanea no esta dado por los medicamentos nila terapia genética, sino por el desarrollo
de protocolo de manejos respiratorios como la prescripcion de la ventilacién no invasiva y el
descarte de las traqueostomias como intervencién innecesaria, pudiendo asi estos nifos,
jovenes y adultos tener un desarrollo cardiorrespiratorio que mejora no solo su expectativa,
sino su calidad de vida: viviendo mejor, comiendo mejor, respirando mejor.

Por lo mismo este texto debiese repartirse en todo profesional y toda organizacion que trabaje
con personas que viven con Distrofia Muscular de Duchenne y otras condiciones similares, en
tanto los principales avances en la terapia de la DMD se la debemos a profesionales compro-
metidos como el Dr. John Bach, el Dr. Francisco Prado, el Dr. Carlos Valdebenitoy al Kinesi6logo
Antonio Huerta, que han hecho esfuerzos para llevar estas practicas a la salud pablica.

Nicolas Schongut Grollmus
Presidente, Fundacién Duchenne Chile
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HISTORIA DE HOY

(con cuidados respiratorios no invasivos)

Pedro. 27 afios, Artista.
Capacidad vital minima. Usa un
ventilador con pieza bucal que
le permite intervalos de 15" Para
comer, hablar y pintar.

“El ambu me ha ayudado bastante, uno puede hablar mejor, tragar bien, me ha cambiado
lavida”

HISTORIA DE AYER

(sin cuidados respiratorios no invasivos)

Fernando vivié con DMD

Menor de 2 hermanos en tierras campesinas. Camino tarde y las escaleras eran dificiles.

Del suelo a pararse era con un giro y con sus manos trepando por las piernas. Lo trajeron a
Santiagoy después de un tiempo le pusieron nombre alo que le pasaba. En el colegio le iba mas
que bien,

Y loslibrosylalectura,

Le mostraron un mundo que se movia rapido aun cuando él lo hacia lento. En él verano y con
las noches de estrellas disfrutaba de viajes estelares. De dia, su silla de comando eléctrico lo
mantenia en interaccién permanente. En su momento y después de un examen de suefio,
empez06 a usar una maquina con mascarilla de piloto.

Las cosas iban bien, ser profesor estaba cerca, pero toser con los resfrios estaba dificil, muy
dificil, no como las pruebas de ingreso.

Fiebrey el servicio de urgencia. Solo oxigeno,

Que pasé Fernando!!!!

Desde esanoche hemos aprendidoylo que esti en este escrito es en homenaje a Fernando.
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¢POR QUE HACER ESTE LIBRO?

La Distrofia Muscular de Duchenne es una condicién que, con un soporte apropiado, permite
latransiciéon desdela edad infanto juvenil ala edad adulta. De hecho, los ejemplos de sobrevida
con calidad de vida se van sumando en Latinoamérica, cuando la tendencia por afios era otra.

El gran paradigma de cambio ha sido el enfoque de los cuidados respiratorios no invasivos, la
medicacién cardioprotectora y otras recomendaciones en salud, desde las nutricionales hasta
procedimientos quirdrgicos para la estabilizacién de la columna.

En los Gltimos anos con el conocimiento de la genética y epigenética, se han logrado avances
esperanzadores para tratamientos con medicina de precisién, que se iran consolidando
como ofertas reales en un futuro cercano. Sin embargo, la linea de los minimos es muy importante,
para albergar a cada una de las personas con Duchenne, y es aqui, donde los temas que esta
monografia aborda parecen altamente relevantes para evitar muertes prematuras y permitir
sobrevida con calidad de vida.

Nuestro sincero reconocimiento para las personas con Duchenne, sus familias, los profesionales
de la salud que van sumandose a los paradigmas de enfoque distinto a los convencionales y
con especial aprecio al Dr. John Bach por sus ensenanzasy legado. Todos actores fundamentales
enladecision del por qué hacer esta monografia.

Los autores
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ACERCA DE LOS AUTORES

Los tres autores formamos parte de la Unidad de Hospitalizacién Domiciliaria NANEAS,
perteneciente al Servicio de Pediatria del Hospital Clinico San Borja Arriaran, estructura
asistencial y docente vinculada al Departamento de Pediatria y Cirugia Infantil del Campus
Centro, Facultad de Medicina de la Universidad de Chile, que inici6 sus prestaciones en el afio 2015.

Nuestra unidad es un sistema de cuidado interdisciplinario, pionero en Chile, que busca la
eficiencia hospitalaria, llevando a su hogar a aquellos pacientes con complejidad médica
que habitualmente presentan estancias hospitalarias prolongadas, manteniendo su estabilidad
clinica, evitando hospitalizaciones prevenibles, mejorando su calidad de vida y fortaleciendo el
vinculo con sus cuidadores. Desde esta perspectiva hemos trabajado fuertemente para entregar
cuidados respiratorios, preferentemente no invasivos, en pacientes con muisculos débiles
paratosery respirar.

Participamos activamente en el Grupo Iberoamericano de Cuidados Respiratorios en
Enfermedades Neuromusculares (GICREN) y en el Comité NANEAS de la Sociedad Chilena
de Pediatria para promover los cuidados humanizados que permitan la mantencién o mejora de la
calidad de vida de nuestros tratados.

Nos hemos relacionado con organizaciones de personas y familias con enfermedades
neuromusculares, entre ellas la distrofia muscular de Duchenne. Ademaés con los distintos niveles
de atenci6n en salud, incluidos la atencién primaria, policlinicos de especialidad, otros recintos
hospitalarios y centros de rehabilitacién en Chile y Latinoamérica. Mantenemos contacto
continuoy capacitamos sin costo alguno a profesionales de la region, tratando de promover nuestra
forma de cuidar. En los Gltimos afos hemos buscado transmitir los conocimientos adquiridos
en nuestro quehacer profesional y humano, generando publicaciones cientificas que nos
permitan romper las barreras de fronteras e idiomas. Estas son algunas de nuestras tltimas
publicaciones relacionadas al tema:

1 Huerta A, Valdebenito C, Madrid C, Concepcién G, Herrero MV, Prado F. Abordaje
respiratorio del paciente con enfermedad neuromuscular en la unidad de cuidado intensivo
pediatrica. Neumol Pediatr [Internet]. 2022;17(4):139- 44. Disponible en: http://dx.doi.
org/10.51451/npv17i4.517

2. Giménez G, Prado F, Huerta-Armijo A, Bach JB. Funcién Pulmonar en Enfermedades
Neuromusculares. Neumol Pediatr. 202.3;18(4):97-101.

3. Bach JR, Huerta-Armijo A, Dorta-Diez de la Lastra J. Evidence That No One Needs a
Tracheotomy for Only Being Too Weak to Breathe. Glob J of Ped & Neonatol Car. 4(5): 2024.
GJPNC.MS.ID.000598.
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4. Prado F, Huerta-Armijo A, Palomino M, Astudillo C, et al. Cuidados respiratorios en
pacientes con atrofia muscular espinal para evitar el fallo ventilatorio agudo y la traqueostomia.
Neumol Pediatr 2024;19(2): 49-58.

5. Huerta-Armijo A, Valdebenito C, Aros S, Prado F. Nuevos paradigmas en atrofia
muscular espinal de presentacion temprana: siempre es bueno recordar. Neumol Pediatr.
2024;19(1),11-16.

6. Prado F, Huerta A, Yungue M, Cordero J. Manejo de las enfermedades neuromuscula-
res en la unidad de cuidados intensivos pediatricos. En: Arias MP, Campos-Mino S, Fernandez-
Sarmiento J, Fernandez A, editor(es). Tratado de cuidados intensivos pediatricos. Bogota:
Editorial Distribuna; 2024.

7. Huerta-Armijo A, Valdebenito C, Manresa A, Prado F. Extubacién de pacientes con
atrofia muscular espinal tipo 1. Revision Bibliografica. Arch Pediatr Urug 2024; 95(2): €902

8. Alvarez W, Montero S, Lopez S, Huerta-Armijo A, Moraga A, Saavedra C, Solis F, Prado
F. Reclutamiento de volumen pulmonar en pacientes con distrofia muscular de Duchenne en
etapa no ambulatoria temprana. Andes pediatr. 2025; 96(1). :23-32. DOI: 10.32641/andespe-
diatrv96i1.5190

Los autores de izquierda a derecha:
Antonio Huerta Armijo, Francisco Prado
Atlagicy Carlos Valdebenito Parra. 20
de diciembre de 2024, Hospital Clinico
San Borja Arriaran, Santiago de Chile.
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UN VIAJEAL FUTURO

La bisqueda de caminos hacia el aprendizaje, me llevaron por lugares desconocidos hasta ese
momento. Leer abre puertas a dimensiones y realidades distintas, esas que se dan a miles de
kilometros de distancia, pero que nos conectan de una u otra forma, y nos permiten ver la vida
desde otra perspectiva. Nunca me gusto dejar arrastrarme por la corriente, terminar donde
todos terminan, hacerlo que todos hacen y recibir los mismos resultados. Estuve anos mirando
hacia el pasado, leyendo historias documentadas en papel, con extraordinarias personas que
sinimportar su condicién de salud o sus habilidades adquiridas, eran capaces de desarrollarse
adaptando sus limitaciones y buscando soluciones alo que muchas personas decian no tenerlas.
A través de las letras podia sofar e imaginar dichas realidades, pero a la vez me generaban
variadas interrogantes; ;qué aspecto tendran esas personas?, ;como lograron esos resultados?,
;qué tan dificil habra sido?, sseran felices con lo que han logrado?. Todas esas preguntas
despertaron mi curiosidad. Queria ver con mis propios ojos estas perspectivas atipicas para mi.
Mis deseos de integracion, la bisqueda de herramientas necesarias para encontrar respuestasy
las ganas de aportar en mi entorno, fueron mas intensas y valientes que mis miedos e inseguridades.

Me aventure hacia una dimensién desconocida. Me embarqué en un viaje hacia el futuro, ese
futuro que estaba a 8 mil kilometros de mi hogar, ese futuro que me mostraria el camino para
cambiar el camino de mis contemporaneos amigos con enfermedades neuromusculares.
Vi cosas maravillosas, gente extraordinaria y estrategias espectaculares. Personas capaces
de desarrollar sus vidas sin cadenas que los limitasen a la soledad de una habitacién, capaces
de dia a dia ver la luz del sol, solo con simples adaptaciones a su condicién. Podian hacer una
vida sin restricciones. Estudiar, trabajar, casarse y tener hijos no era una utopia en ese
lugar. Poseian armas poderosas como una parte mas de su cuerpo, que les permitian respirary
toser con fuerza, desplazarse con vehiculos eléctricos e incluso su voz se volvié a escuchar mas
fuerte, haciendo notar su presencia enla sociedad. Esa sociedad que muchas hace oidos sordos
ante la injusticiay el desamparo.

Traje conmigo al presente, las respuestas a todas mis interrogantes. Aprendi que con amor,
dedicacion, ingenio y estudio se pueden generar sélidas bases que permitan mejorar las condiciones
de vida de quien lo requiera. El conocimiento es poder, y mi paso por el futuro me permitié
aprender cosas, que me hacen hoy en dia sentirme més fuerte para dar la pelea por aquellos que
han tenido que sufrir los estragos de la desinformacién. Esta lucha contin(ia y continuara, en
honor de todos aquellos que yano estan, los que se mantienen y los que vendran!

Antonio Huerta Armijo
Santiago de Chile, Diciembre 2024
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CUIDADOS PALIATIVOS: CIERRE DEL
CICLO DE ATENCION EN SALUD

Como profesionales de la salud en al rea pediatrica nos capacitamos desde siempre, para ayudar
alos ninosy sus familias para vivir plenamente unavida saludable en el marco de la prevencién
primaria, secundariay fomentar recuperacion de aquellas condiciones que agudamente vayan
apareciendo. Tenemos protocolos de atencién para el embarazo, para los recién nacidos en
neonatologia, pediatria general y muy especializada en cuidados intensivos y mdltiples subes-
pecialidades. Sin embargo, este ciclo salud-morbilidades-recuperaciéon de la salud, no incorpora
las necesidades globales de quienes padecen enfermedades no recuperables y mayor aiin
condiciones amenazantes de la vida. El poder atender a quienes no se van a recuperar, a quienes
tienen riesgo de fallecer, y a quienes definitivamente falleceran en tiempos variables, nos permite
cerrar el acompanamiento en cada etapa y pone sobre la mesa desafios importantes. El poder
movernos entre enfoque curativo y paliativo desde el diagnostico se vuelve una fortaleza invaluable
que nos da herramientas para no abandonar a nadie y avanzar en un cuidado humanizado y
cercano.

Tenemos como sociedad el desafio de hablar de la muerte,prepararnos para ella, dandole el
maximo goce y disfrute a la vida misma, poniéndole el maximo color a cada dia sin retrasar ni
adelantar la muerte. Todo esto, manteniendo estandares técnicos de cuidado, respeto por cada
familia, por cada procesoy ser consciente de la responsabilidad que se tiene. El poder trabajar
en mejorar los sintomas, con indole no solo en lo fisico, sino trabajar en la esfera psicolégica,
social y espiritual da una posibilidad integral totalmente necesaria en multiples condiciones
incluida Distrofia muscular de Duchenne. Agradezco la oportunidad de participar en estos
proyectos, y envio carifio a todas las familias que viven alguna condicién aflictiva de salud.

Carlos Valdebenito Parra
Santiago de Chile, Diciembre 2024
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UNA HISTORIA REAL, DE GENTE REAL...
COMOTU

Diego es un joven de 27 afos con
distrofia muscular de Duchenne en
etapa no ambulatoria avanzada que la
mayor parte del dia hace vida en cama.
Camino hasta los 12 anos y desde ahi
ha hecho una vida junto a su familia de
acuerdo a su condicién y alas herramientas
con las que contaba tratando de estar lo
mejor posible.

En agosto del 2022, se nos solicita acudir
a evaluarlo por agudizacién respiratoria
ylo encontramos en una condicién regular
con taquicardia y desaturaciéon (SpO2
86 %) mientras se le administraba 2 L/
min de oxigeno por naricera. Contaba con
unventilador no invasivo, programado
insuficientemente para su patologia, con
parametros bajos de presion que utili-
zaba con una interfaz nasobucal la cual
le provocé una lesién por presion en el
puente nasal que dificultaba atin mas la
utilizacién de ventilacion.

Se intervino con cuidados respiratorios
no invasivos: reclutamiento de volumen
pulmonar (RVP), facilitacién manual de
la tos (TAM) y soporte ventilatorio no in-
vasivo (SVN), siendo estos considerados
los pilares del cuidado respiratorio en enfermedades neuromusculares. Se realizé educacién en
torno a estos cuidados ala madre, quien es su cuidadora principal y se le empodero, dandole las
armas necesarias para su manejo domiciliario.

Nos toco volver a ver a Diego en el Duchenne Fest, actividad organizada por la Fundacién
Duchenne Chile, realizada en noviembre de 2024. No utilizaba ayudas respiratorias al momento
de verloy su sonrisa se notaba mas que nunca, al no estar oculta tras una interfaz de ventilacion.

10
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Ya han pasado dos afnos desde la intervencién a Diego y quisimos preguntarle a la madre de
Diego, la Sra. Carmen Gloria cual ha sido su experiencia:

;Como se encontraba Diego antes de ser intervenido con cuidados respiratorios no
invasivos ?

- Diego antes de los cuidados respiratorios no invasivos, estaba dependiendo de oxigeno, 0.5 L/
min, le costaba mucho, tenia una respiracién mas agitada, tenia taquicardias seguidas dos
vecesy estuvo con insuficiencia respiratoria.

¢Es muy complicadalarealizacion de este tipo de cuidados?

- Realizar cuidados no invasivos, no son complicados, se deben realizar de forma constante,
practicary ser responsable, para que tenga una buena evolucion.

{Qué mejoras ha observado desde que comenzo arealizar esta estrategia?

- Las mejoras han sido excelentes, no se ha resfriado, ayuda enormemente a la tos cuando el lo
necesita, la saturacién se ha mantenido estable por su condicién, dej6 de utilizar oxigeno, ha

bajado considerablemente lastaquicardiasylo masimportante le ayuda a mantener una buena
calidad de vida.

Carmen Gloria Castillo Rojas

Madre de Diego Godoy Castillo
La Florida, Diciembre de 2024.

11
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VIVENCIAS DE UNA MADRE

Soy Josefina, mama de Pedro, quien hoy tiene 28 afos y fue diagnosticado con distrofia
muscular de Duchenne cuando tenia 5. Recibir esa noticia fue un golpe durisimo, pero desde
ese diame prometique hariamos todo lo posible para que Pedro fuera feliz. Ya habia pasado por
algo similar con mi hermano, quien fallecié por la misma enfermedad, asi que preferi no investigar
demasiado y solo seguir las indicaciones de los médicos. Sin embargo, cada afio traia nuevos
desafios, yla incertidumbre se hacia mas dificil de llevar.

Quiero aprovechar este espacio para contarles un poco sobre Pedro. El es un joven increible:
positivo, alegre ylleno de energia. Nunca se ha perdido un panorama, fue a suviaje de estudios,
tiene muchos amigos que lo quieren, disfruta de la vida social como cualquier joven y, ademas,
es un gran artista. Ha tenido dos exposiciones de pintura, ambas un éxito, y comparte en redes
sociales mensajes que inspiran a otros. Sin duda, hemos logrado que Pedro viva feliz.

Pedro también enfrenté varias cirugias: una para corregir los tendones y evitar el pie equino,
y otra para tratar una escoliosis de 90 grados. Esta tltima fue muy complicada y nos llené de
miedo, pero salié bien gracias a Dios.

Pero no todo ha sido facil. A los 18 afios, Pedro tuvo una arritmia severa y nos enteramos casi de
casualidad de que tenia problemas cardiacos relacionados con su enfermedad. Muchas veces,
las complicacionesllegaban de golpe y sin previo aviso, y los médicos asumian que ya sabiamos
qué esperar, cuando en realidad no teniamos idea.

Hace cuatro anos, en una consulta de control, nos dieron una noticia que nos dejé en shock: el
avance de la enfermedad de Pedro hacia que, segiin los médicos, fuera candidato para una
traqueostomia. Como familia, decidimos que no se la hariamos. Fue un momento de desespe-
racion; no sabiamos qué camino tomar, pero en medio de esa incertidumbre, recordamos a un
kinesidlogo increible que nos recomendo al Dr. Prado.

Cuando llegamos a su consulta, algo en su manera de dirigirse a Pedro nos dio confianza. Nos
explicé que no era necesario recurrir a una traqueostomia ni a procedimientos invasivos. En su lugar,
nos propuso una alternativa sencilla pero poderosa: usar una bolsa de apilamiento de aire. Con este
instrumento, Pedro podria mejorar su capacidad ventilatoria, fortalecer su voz y, lo mas
importante, ganar calidad de vida. Hoy, cuatro anos después de ese dia, Pedro realiza este
entrenamiento respiratorio de forma constante, como parte de su rutina. Gracias a ello, su corazéon
se ha mantenido estable y ha podido seguir llevando una vida plena y feliz. Ese pequefio gesto,
en sumomento, nos devolvid la esperanza y nos mostrd que siempre hay caminos para avanzar,
incluso en los momentos mas dificiles.

Josefina Garcia-Huidobro
Enero 2025
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I. INTRODUCCION

La distrofia muscular de Duchenne (DMD) es una enfermedad neuromuscular (ENM) de
progresion lenta que afecta principalmente a la estructura del misculo esquelético, pero que
ademas repercute en el musculo cardiaco y la bomba muscular respiratoria ,2. Se presenta
con retraso en la adquisicién de hitos motores, entre ellos la marcha. Esta Gltima se mantiene
durante un rango variable de afos, pero en promedio, la pérdida de la deambulacién se da
aproximadamente a los 12 afios de edad'-2. Este hito es muy importante dentro de la historia
natural de la enfermedad dado que la pérdida de esta habilidad, disminuye la funcién pulmonar,
en especial la capacidad vital (CV)z-s. Posterior ala pérdida de la marcha, la CV llega a su maximo
valoralcanzado (meseta o plateau) paraluego comenzar a declinar aceleradamente entreuna 5
a10 % por afnos-¢ hasta el punto de necesitar soporte ventilatorio no invasivo (SVN) para
la correcta ventilacion alveolarz,s,”. La disminucion de la CV afecta en un comienzo directamente a
los flujos de tos (PFT) que puedan generar las personas con DMD, aumentando el riesgo de
morbilidad y mortalidad por complicaciones respiratorias’. Las complicaciones respiratorias
son la principal causa de morbimortalidad en personas con DMDz,s,7-°. Mas del 75% de las
muertes prematuras evitables, son atribuibles a manejos insuficientes, que no relevan la
importancia en la efectividad, eficiencia, calidad de vida relacionada a salud, y carga del
cuidador, de los cuidados respiratorios no invasivos (CRNI)z,s,7-s. Dentro del manejo por
complicaciones asociadas a enfermedades respiratorias, esta la necesidad de intubacion, con conse-
cuentes fallos de extubacién, sino se utilizan protocolos especializados para ENM con disfunciéon
de la bomba ventilatoria. Esta condicién podria derivar en traqueostomias (TQT) totalmente
evitables. Ningtin paciente con DMD requiere de TQT por ser demasiado débil para respirar’,s,°.

Segin la etapa en que se encuentre el paciente, se estructurara la periodicidad de evaluacion
y seguimiento respiratorioz,s. Al comienzo de la enfermedad, durante la etapa ambulante
es conveniente mantener controles anuales que permitan pesquisar cambios en la funcién
respiratoria que sean susceptibles de intervencioén, aunque se conoce que la disminucién de la
funcién respiratoria se asocia a uno de los hitos mas importantes dentro de la enfermedad: la
pérdida de lamarchay el inicio de vida en silla de ruedas*. En este periodo el seguimiento debe
ser mas frecuente, idealmente cada 6 meses, para asi determinar la meseta de CVz,+7,11, La pérdida
de la deambulacién independiente y la identificacion de la meseta de CV determinara el inicio
de laintervencién respiratoria con abordaje no invasivo, asociado principalmente a técnicas de
reclutamiento de volumen pulmonar (RVP) activo a través de respiracién glosofaringea o
apilamiento de aire?:-zo,

El principal objetivo de este entrenamiento sera la mantencién de la CV y/o la atenuacién de su
natural disminucién, manteniendo la distensibilidad toracopulmonar:-13,1s,21, La mantencion
de la distensibilidad evidenciada por una adecuada capacidad maxima de insuflaciéon o CMI
(maxima capacidad de aire que pueden contener los pulmones con la glotis cerrada), permitira
generar flujos de tos efectivos que permitan permeabilizar la via aérea en caso de agudizaciones

17



Distrofia Muscular de Duchenne:
Abordaje Respiratorioy Cuidados Paliativos como Estrategia de Cuidados Humanizados

respiratorias y prevenir cuadros de neumonia asociados a sobreinfeccion y atelectasias por
acumulacion de secreciones?,s,”,°,22-2¢, Ya en la etapa mas avanzada de la enfermedad y cuan-
do la debilidad de la musculatura de la bomba ventilatoria es tal que no permite una correcta
ventilacion alveolar con consecuente hipercapnia sintomaética, es necesario la introduccioén de
estrategias de ventilacién no invasiva que en un comienzo son nocturnas y a medida que avanza la
debilidad se requerira su uso continuoz,7,2s-27. El concepto de SVN, es considerado como soporte
vital que cuenta con una programacion completa y suple toda la funcién de la musculatura
respiratoria, permitiendo respirar por vias no invasivas (mascarillas nasales con o sin
almohadillas nasales, oronasales o boquillas, pipetas o piezas bucales) incluso a aquellas
personas sin autonomia ventilatoria con CV de 0 mlz,7,20,2s-2s,

Se debe destacar que los pilares de intervencion respiratoria en enfermedades neuromusculares
y entre ellas la DMD son el RVP, la facilitacién manual o mecanica de la tos y el soporte
ventilatorio no invasivoz,,z°,2s-27. Cada uno de ellos debe ser introducido en el momento indicado
y adecuado de la enfermedad segiin la intensidad requerida, la cual estara determinada por la
evaluacién funcional respiratoria de cada paciente. Este tipo de abordaje en relacién a la
evaluaciony tratamiento ha sido ampliamente registraday documentada en el mundo por mas
de 30 anos de seguimientozs-27,29,
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II. EVALUACION FUNCIONAL
RESPIRATORIA

El seguimiento de la evolucion de la funcién respiratoria en el paciente con DMD es de especial
relevancia dentro del manejo de la enfermedad. Un correcto conocimiento de la funcién permitira
determinar las intervenciones a seguir y la periodicidad dependera de la etapa de la enfermedad en
la que se encuentre (Tabla 1). Es frecuente observar a las personas con DMD intervenidos de forma
precoz con estrategias poco adecuadas que podrian generar rechazo a la terapia. La debilidad
progresiva y lenta de la musculatura respiratoria en un comienzo se vera reflejado en disminucion
de la CV que inicialmente repercutira en flujos de tos débiles, seguidos de flujos inefectivos, para
posteriormente en etapas mas avanzadas de la enfermedad y por lo general cerca de los 20 afos, la
necesidad de SVN de tiempo parcial y posteriormente completo?, .

Tabla 1. Periodicidad de controlesy pruebas respiratorias necesarias segiin etapa en DMD.

Noambulatoria

Etapa Ambulatoria No ambulatoria tardia
temprana
Control Anual Semestral Anual
Pruebas . CV - CV - CV
esenciales - PFT - PFT - PFT
- Oximetriade - CMI - CMI
pulso (Sp02) - PFT asistidomanual - PFT asistido manual
- Capnografia - PFT desde CMI - PFT desde CMI
(EtCO20 - PFT desde CMI con - PFT desde CMI con
- PtCO2) asistencia manual asistencia manual
- Oximetria de pulso - Oximetria de pulso
(Sp02) (Sp02)
- Capnografia (EtCO20 - Capnografia (EtCO2 o0
PtCO2) PtCO2)
Pruebas - PIM - FE-IEM - FE-IEM
complementarias + PEM - PIM - PIM
- PEM - PEM
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Tabla 2. Dispositivos de medicion necesarios para evaluacion respiratoria

Tipode Dispositivo Medicion  Objetivode Unidad de Valor
prueba medicion medida normal
Pruebas Respirbmetroo CV; Volimenesy mililitro (ml); Dependede
Esenciales  ventilometro CMI,; capacidades litro (L) cadaindividuo
CIP. pulmonares. segun
sexo, tallay
edad
Flujometro PFT Flyjo litro/minuto  >270 L/min
méaximodetos. (L/min)
Oximetro de SpO2 Saturacionde  Porcentajede >95%
pulso oxigenoanivel saturacion
periférico. (%)
Capnografo EtCO2; Nivelesde CO2 milimetrosde 35-45mmHg
PtCO2 alfinde mercurio
laespiraciono  (mm Hg)
transcutaneos.
Pruebasno Manbémetro PIM; Fuerza milimetros Depende de
Esenciales  anaeroide PEM muscular de mercurio  cada
inspiratoriay (mm Hg) individuo
espiratoria segun sexo,
tallayedad
In-exsuflador =~ FEIEM Flyjo litro/minuto  >150 L/min
mecanico exsuflado (L/min)
maximo
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III. PRUEBAS RESPIRATORIAS

e Capacidad Vital (CV): Consiste en la medicién de los volimenes de reserva espiratorio,
volumen corriente y volumen de reserva inspiratorio que el paciente puede espirar
forzadamente. Se debe realizar en posicién deciibito supino y sedente para determinar la
afectacion diafragmatica y la necesidad de ventilacién mecanica no invasiva al dormir. Es
posible obtener su medicién por medio de una espirometria o a través de su medicién con
un respirébmetro o ventilémetros,s. La diferencia entre sedente y supino mayor al 7% de la
CV esunindicador de compromiso diafragmaticos.

¢  PicoFlujo Tosido (PFT): Consiste en el flujo de tos maximo que puede alcanzar una persona
al toser por si solo. Sumedicién debe ser realizada con un flujometro, habitualmente se
realiza en posicion sedente, aunque puede realizarse ademas en posicién dectibito supino
si existe la sospecha de mayor afectacion diafragmaticas,s,zc.

¢ Capacidad Maxima de Insuflacién (CMI): Consiste en la medicién de la maxima capacidad
de aire que se puede contener en los pulmones con la glotis cerrada. Para llegar a esta maxima
capacidad se debe realizar reclutamiento de volumen pulmonar (RVP) activo con respiracion
glosofaringea o apilamiento de aire. Posterior al RVP se debe realizar la medicién con el
ventilémetro orespirémetro, solicitandoal paciente realizar unaespiracion forzadas,,1s,21,

e Capacidad de Insuflacion Pulmonar (CIP): Al igual que en la CMI, la CIP es la maxima
capacidad de aire que se puede introducir en los pulmones, realizando RVP pasivo, pero
sin contencién del aire por parte de la glotis. Para llegar a esta capacidad se requiere
una valvula unidireccional en el sistema con el que se esté aplicando el RVP, que imite la
funcién de la glotis, evitando que el paciente espire, para posteriormente hacer la medicion
con un ventilometro. Esta capacidad se mide en aquellos pacientes no colaboradores, que
no puedan cerrar la glotis (disfunciéon de la musculatura bulbar inervada, MBI) o en aquellos
convia aérea artificial (tubo endotraqueal o canula de traqueostomia)s,=t.

e PFT asistido manual: Consiste en la medicion del flujo de tos maximo que puede alcanzar
una persona al toser, asistiendo con una compresioén abdominal o toracoabdominal. La
idea de la asistencia es potenciar los flujos tosidos. Sumedicién debe ser realizada con un
flujometro, habitualmente se realiza en posicion sedente, aunque puede realizarse ademas
en posicion dectibito supino si existe la sospecha de mayor afectacion diafragmaticaz,s.

¢ PFTdesde CMI: Eslamedicién del maximo flujo de tos que puede alcanzar una persona
altoser desde su CMI. Sumedicién debe ser realizada con un flujémetro, habitualmente se
realiza en posicién sedente, aunque puede realizarse ademas en posiciéon dectibito supino
si existe la sospecha de mayor afectacion diafragmaticaz,s,zz.
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PFT desde CMI con asistencia manual: La idea de esta medicion es registrar el maximo
flujo de tos que puede realizar una persona, dandole asistencia en la fase inspiratoria
(CMI)yenlafase espiratoria (asistencia manual). Debe ser medido con flujdbmetroy puede
ser cuantificado en posicion decibito supinoy sedentez,?,23.

Saturacion periférica de oxigeno (Sp02): Esta medicion es ampliamente realizada en los
distintos niveles de salud en incluso a nivel domiciliario. Habitualmente los dispositivos
de medicién son de un costo bajo y facil utilizacién. Es de gran ayuda en el hogar como
retroalimentacion, e identificar cuando facilitar la tos. Es frecuente que en las enfermedades
neuromusculares se den episodios de desaturacién de 02 (SpO2 <95%) asociados a la
presencia de secreciones en lavia aérea, que no pueden ser removidas por disfuncién dela tos.

Capnografia (EtCO2) / Registro transcutaneo de CO2 (PtCO2): La medicion de CO2 de
tendencia por medios no invasivos es la forma menos dolorosa de realizar una valoracién
de la ventilacion. La medicién de CO2 por punciones tiende a mostrar valores alterados
asociados a hiperventilacién previa ala puncién, ademas de mostrar solo un instante de la
medicién de CO2. Valores elevados de CO2 > 45 mmHg nos indican hipoventilacion, siendo
requerida laintroduccion del soporte ventilatorio no invasivo, para normalizar el intercambio
gaseoso. Registros >10% del tiempo total del suefio sobre 45 mmHg, requieren instaurar
SVN nocturno.

Presion Inspiratoria Maxima (PIM): Mide la fuerza muscular inspiratoria que puede
generar un individuo en un esfuerzo maximo.

Presion Espiratoria Maxima (PEM): Mide la fuerza muscular espiratoria y la capacidad
tusigena.

Flujos exsuflados con in-exsuflacion mecanica (FE-IEM): Son los flujos obtenidos al
momento de realizar la fase de exsuflacién de la in-exsuflacion mecanica (IEM). Estos
flujos son medidos por algunos dispositivos IEM y nos indican la efectividad de la terapia
al remover secrecionesz,3z.
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IV. INTERVENCION RESPIRATORIA

La intervencion respiratoria como tal, debe ser iniciada una vez se establece la meseta de
capacidad vital. Esta meseta se da frecuentemente posterior a la pérdida de la marcha
independiente, en el inicio de la fase no ambulante temprana. La edad de pérdida de la marcha
determinara la maxima capacidad vital alcanzada y desde donde comenzara a declinar segin
la historia natural de la enfermedad?-s. No es lo mismo perder la marcha antes de la primera
década devida, cuandola CV bordea los 2 litros, que perderla cerca de los 15 anos, donde por lo
general se alcanzan valores de CV cercanos alos >3 litros. Se sabe que mientras antes se pierda
la marcha independiente, menores seran los valores de CV y mas acelerada sera su pendiente
de declinaciéns,+¢. La intervencion propiamente tal se puede dividir en 3 zonas, segiin el valor
de CV alcanzado (ver figura 1). Segiin la zona se determinar el tipo de intervencion a realizar,
las cuales, a medida que va progresando la enfermedad, se van adicionando a las ya establecidas.
Enun comienzo (ZONA A) el objetivo principal de la intervencién sera mantener la distensibi-
lidad toracopulmonar con maniobras de reclutamiento pulmonar y atenuar la declinacion de
la CV, posteriormente (ZONA B) se adiciona la facilitacién de la tos manual o mecanica
y finalmente en la Gltima etapa (ZONA C) los pacientes necesitan de soporte ventilatorio no
invasivo que les permita mantener una adecuada ventilacion alveolar, durante la noche y
posteriormente durante todo el dia.

Figural. Disminucion de la capacidad vital en distrofia muscular de Duchenne.

CcV (Litf@s) Zona

3 B =
MESETA de CV
CV <509 (predicho)
CV <3 litros

o CV<30ml/kg
CV <30% (predicho)
CVentre < 2 litros
CV<20ml/kg

14 L
CV <20% (predicho)
CV<1litro
CV<10ml/kg

0 T T T T T -

0 10 12 14 19 21 Edad (Anos)
Pérdidade la marcha Inicio del usode SVN
(Usode sillade ruedas) {Nocturnoy luego continuo)

CV: Capacidad vital; SVN: Soporte ventilatorio no invasivo.
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ZONA A

e Capacidadvital: entre el 50-30% del predicho; < 3 litros (6 el valor de CV meseta logrado);
<30 ml/kg.

¢ Funcion tusigena: Generalmente sin alteracién, con flujos >270 L/min

¢  Objetivo: Mantener la distensibilidad toracopulmonary atenuar la disminucién de la CV.

¢ Intervencion: Ejercicios de RVP activo con bolsa de resucitaciéon manual

e Dosificacion: Realizar RVP en 3 sesiones al dia (mafana, tarde y noche) con 10 a 15
insuflaciones maximas en cada sesion.

La ZONA A esta definida por una funcién respiratoria que no le representa al paciente
dificultades para toser o respirar, pero que ya alcanzo su maximo valor de CV. A medida que vayan
pasando los afios la CV disminuye progresivamente y de forma variables,+,¢. La mantencién de la
distensibilidad toracopulmonar es fundamental para evitar que la CV disminuya rapidamente,
puesto que, ante una mayor resistencia ejercida por parte de una caja toracica rigida, en una
musculatura respiratoria cada dia mas debilitada, resultara en una menor cantidad de aire
inspirado por los pulmones, reduciendo la CV y aumentando el trabajo respiratorio. La disten-
sibilidad toracopulmonar se ha descrito como el mayor determinante de la disminucién de CV
en las ENM de progresion lenta'z,2+, Para lograr nuestro objetivo en esta etapa se debe realizar
ejercicios de reclutamiento de volumen pulmonar (RVP) activo, también conocido como air
stacking o apilamiento de aire. Esta técnica consiste en suplementar voltumenes de aire por medio
de una bolsa de resucitacién manual, mientras coordinadamente el paciente va cerrando su
glotis, conteniendo el aire y evitando espirar, hasta llegar a su capacidad maxima de insuflacién
(CMI)s,11-z0, Una vez que el paciente llegue a CMI, idealmente debe contener el aire unos
segundos paraluego espirar. Combinadamente en algunas insuflaciones maximas, se le puede
pedir al paciente generar una tos voluntaria para ir entrenando su funcionalidad.

ZONAB

o Capacidad vital: entre el 30-20% del predicho; < 2 litros; < 20 ml/kg.

¢ Funciontusigena: Generalmente presentan tos débil, con flujos <270 L/min pero mayores
a160 L/min.

¢  Objetivo:

e Mantener la distensibilidad toracopulmonar y atenuar la disminucién dela CV

e  Generar flujos de tos funcionales

Intervencion:

e  Ejercicios de RVP activo con bolsa de resucitaciéon manual

e Tosasistida manual (TAM) o asistencia mecanica de la tos (AMT)

Dosificacion:

e Realizar RVP en 3 sesiones al dia (mafana, tarde y noche) con 10 a 15 insuflaciones
maximas en cada sesion.
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e TFacilitarla tos siempre que SpO2 sea <95% con FiO2 ambiental.

e TAM: Realizar RVP combinado con compresién abdominal hasta normalizar linea de
Sp0O2 >95 % con FiO2 ambiental

e AMT: Utilizar presiones >40/+40 cm H20 con tiempos adecuados segtin edad.

En la ZONA B ya existe mayor compromiso respiratorio. Habitualmente su capacidad vital
esté entre 2 a1litros, siendo esta zona donde comienza la disfuncion tusigena. El umbral de
tos débil (insuficiente) esta determinado por valores < 270 L/min, pero mayores a 160 L/min
(en mayores de 12 anos). Es muy probable que cualquier persona que esté dentro del rango de
tos débil, al cursar una agudizacioén respiratoria, caiga bajo el umbral critico de la tos (160 L/
min), que son absolutamente deficientes, no pudiendo remover secreciones con un riesgo alto
de complicaciones respiratorias y morbimortalidadz,s,”.

Sumado a lo yarealizado en la zona A, se debe adicionar la facilitacién manual o mecanica de
la tos. EI RVP combinado con una compresion abdominal, ayuda a potenciar los flujos de tos,
generalmente sobrepasando el umbral de 270 L/min, logrando remover secreciones. La
asistencia mecanica de la tos (AMT o IEM) tiene mas de 70 afnos de uso y ha demostrado su
efectividad y seguridad para lograr flujos de tos funcionales?2,27,30. Consiste en un dispositivo que
a presion positiva ingresa volimenes de aire hacia los pulmones en un tiempo determinado,
para bruscamente cambiar a presion negativa, buscando una caida de presion de por lo menos
80 cm H20, que genere flujos exsuflados que permitan la remocion de secreciones, imitando
alatoszo,zs,

ZONAC

e Capacidadvital: < 20% del predicho; < 1litro; < 10 ml/kg.
¢ Funcion tusigena: Generalmente presentan tos disfuncional, bajo el umbral critico de la
tos, con flujos <160 L/min.
e Objetivo:
e Mantener la distensibilidad toracopulmonary atenuar la disminucién de la CV
e  Generar flujos de tos funcionales
e Mantener una adecuada ventilacion alveolar, inicialmente durante la noche y luego
también durante el dia.
o Intervencion:
e Ejercicios de RVP activo con bolsa de resucitaciéon manual
e Tosasistidamanual (TAM) o asistencia mecanica de la tos (AMT)
e  Soporte ventilatorio no invasivo (SVN)
e Dosificacion:
e Realizar RVP en 3 sesiones al dia (manana, tarde y noche) con 10 a 15 insuflaciones
maximas en cada sesion 11,20,34,
e  Facilitarla tos siempre que SpO2 sea <95% con FiO2 ambiental.
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e Se recomienda en un comienzo el uso de interfases nasales para ventilacién nocturna
combinada con pieza bucal durante horas diurnas (siempre y cuando el paciente tenga
un buen selle bucal para el uso de pieza bucal). El SVN debe utilizarse con diferenciales
de presion >15 cm H20, con EPAP minimo. (idealmente 0 cm H20).

En la ZONA C la debilidad muscular respiratoria estd mucho mas avanzada, sumado a las
complicaciones de las zonas anteriores, los pacientes con DMD comienzan con sintomas de hi-
poventilacion, que al comienzo son en horas nocturnasy posteriormente también en horas diur-
nas. Es muy habitual que refieran sintomas de hipoventilacién nocturna como dificultad para
dormir durante las noches, con despertares frecuentes, pesadillas, dolor de cabeza matutinoy
somnolencia diurna. El estandar de oro para determinar la hipoventilacién es la capnografia,
la que idealmente debe ser obtenida por via no invasiva de tendencia. Una vez se verifique la
hipoventilacién se debe comenzar con el abordaje con SVN para mantener un adecuado inter-
cambio gaseoso. El SVN es una programacion que permite dar completo descanso a la mus-
culatura ventilatoria, manteniendo una correcta ventilacioén alveolarz,”,9,25-27, En un comienzo
y cuando la CV bordea 1 litro, el SVN se utiliza al dormir, y paulatinamente a medida que la
CV continua disminuyendo, el requerimiento se va extendiendo a horas diurnas. Cuandola CV es
menor a 0,5 litros generalmente el requerimiento de SVN se hace continuo (SVNC), teniendo
limitada autonomia ventilatoria, esta intervencion terapéutica debe considerarse como soporte
vital. En esta zona de intervencion ya se cumplen y utilizan los 3 pilares de tratamiento en
ENMz,7,9,11

1 Reclutamiento de volumen pulmonar (RVP)
2. Facilitacién de la tos manual (TAM) y/o mecanica (AMT) dela tos
3. Soporte ventilatorio no invasivo (SVN).
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V. TECNICAS ESPECIFICAS
DE INTERVENCION RESPIRATORIA

Reclutamiento de Volumen Pulmonar (RVP)

Técnica que consiste en aumentar el volumen pulmonar, mas alla de lo que, por si solo puede
realizar un individuo. En palabras simples consiste en insuflar hasta su maxima capacidad a
una persona. Es posible realizarlo de forma activa o pasiva, segiin la capacidad que tenga el
individuo de cerrar la glotis y mantener el volumen de aire dentro de sus pulmones?®,-1¢, Los
tipos de reclutamiento de volumen pulmonar son variados y se presentan en la Figura 2. Las
formas conlas cuales se puede insuflar a un individuo incluye desde dispositivos con tecnologia
avanzada, hasta la utilizacion de la musculatura orofaringea, a través de la respiracion gloso-
faringea. Sus beneficios son multiples y dependen de la condicion del paciente y el diagnéstico
que presenta. En DMD el objetivo de esta técnica van orientados a mantener la distensibilidad
del sistema toracopulmonar, pero ademas puede ir orientado a generar flujos de tos funcionales,
disminucion del trabajo respiratorio y aumentar el volumen de voz. Los beneficios del RVP se
observan en la Figura 3.

Figura 2. Tipos de Reclutamiento de Volumen Pulmonar.

Bolsa de Resuciracion

Manual (BRM)

Activo - Autdonomo
f
L Activo - Asistido

Reclutamiento de Volumen
Pulmonar

BRM + Valvula
Unidireccional

RVP: reclutamiento de volumen pulmonar; BRM: bolsa de resucitacién manual.
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Figura 3. Beneficios del reclutamiento de volumen pulmonar.

- . i (
Terapia ROM toracica 4 Aumentael volumen de voz

591 Previene y revierte atelectasias

| Mejoraladistensibilidad y el retroceso |
| elastico toracopulmonar |

Mejora el PFT y el manejo de secreciones
Reclutamiento de Volumen
Pulmonar

Entrena la musculatura
bulbarinervada

Mantiene y mejora
capacidad vital

Estimula el correcto

Disminuye el WOB
desarrollo toracopulmonar

RVP: reclutamiento de volumen pulmonar; ROM: rango de movimiento (por sus siglas en inglés;
PFT: pico flujo tosido; WOB: trabajo respiratorio (por sus siglas en Inglés)

Reclutamiento de volumen pulmonar (RVP) activo.

1. Respiracion Glosofaringea (RGF): Esta técnica es considerada activa, le da autonomia al
paciente para llegar hasta su CMI. Esto le permitira mantener una adecuada ventilacion
alveolar, generar suspiros y potenciar los flujos de tos. Consiste en “tragar” consecutiva-
mente bolos de aire por medio de la musculatura orofaringea que sean inspirados hacia
lavia aérea. A medida que van ingresando estos bolos de aire se debe ir cerrando la glotis
para contenerlos, evitando espirar. A pesar de que los pacientes realicen apilamiento de
aire regularmente, es muy necesario que aprendan a realizar esta técnica debido a sus
beneficios y ala autonomia que les otorga.

Lasecuencia de realizacion de la técnica de respiracién glosofaringea puede dividirse en cuatro
pasos, los cuales se pueden observar en la Figura 4.
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Figura 4. Pasos para la realizacién de Respiracion Glosofaringea '¢,2°.

LARINGE
CERRADA

Labocaygargantallenas deaire
deprimiendo Ia lengua, la mandibula Los labios estan cerrados yel paladar
ylalaringe paraconseguir el maximo blando levantado para atraparel aire.
volumen. La laringe ha sido cerrada. Al Decir la palabra“"oh” 0 “coo” hace esto.
tomar este granaliento con la boca, estd No debe escaparairede lanariz.
diciendo *oop”

LARINGE
ABIERTA

ABIERTA

PASO3

Lalaringe ahora estaabierta. La

Despuésde pasar lamayor cantidad de
mandibula, el piso de labocaylalaringe

aire posible a través de lalaringe, se
cierray estdlista para repetir el primer paso.
Lalenguase repliegayse retrae. Es como
decir “up”.

estan elevados. Esto, junto conel
movimiento progresivo dela lengua,
fuerza el aire através de la laringe abierta.

Figura tomada de: Compendio de intervenciones para el manejo no invasivo del fallo ventilatorio. John R.
Bach, Miguel R. Gongalves. Editores Edicion en espafiol: Francisco Prado Atlagic; Gloria Concepcién Gi-

ménez Ysasi; Maria Victoria Herrero. Copyright © 2023 by John R. Bach MD. ISBN: 978-1-7336008-0-4 |
eISBN: 978-1-7336008-6-6 2.
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Mascarillacon

borde inflable

Apilamiento de aire (air stacking)

Es tal vez la forma mas conocida, eficiente y efectiva de realizacién de RVP, requiere de
colaboracion y coordinacién para su realizacion, por lo cual es considerada una técnica
activa. La idea principal de esta técnica es suministrar volimenes de aire a través de presion
positivaal paciente paralograrinsuflarlo. Es posible su realizacién con una bolsa de resucita-
ci6én manual (BRM), un ventilador mecanico volumétrico (VMV) o con un asistente mecanico
delatos (AMT).

Apilamiento de aire con BRM: Se realizan insuflaciones consecutivas con la BRM, que
puede o no tener una valvula unidireccional (que act(ia como glotis accesoria) sumado a
unainterfaz nasobucal con borde inflable o una boquilla parala administracion del aire (ver
Figura 3). Requiere de indemnidad de la musculatura bulbar inervada (MBI) para permitir
el cierre glotico que contenga el volumen de aire dentro de los pulmones, sin espirar
hastallevarlos a su capacidad maxima de insuflacion.

Corrugado 22 mm
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La secuencia de realizacién correcta para el apilamiento de aire es:
A.Posicion sedente

1. Explicar la realizacién de la técnica al
paciente, indicando el objetivo de la in-
tervencion y solicitando que al llegar a su
maxima capacidad de insuflacién (CMI),
realice un gesto o sefial para poder detener
las insuflaciones.

2. Posicionarse por posterior y lateral al
paciente.

3. Apoyar la cabeza del paciente contra el
hombro de quien lo asiste.

4. Sellar muy bien la mascarilla a la cara del
paciente, posicionando sin permitir que
exista fuga de aire por la mascarilla. Posi-
cionar la mano que sostiene la mascarilla
con la tomada en “C” en el plastico rigido
de las mascarillas y en “E” en el mentén
logrando una leve extension de cabeza y
cuello, para abrir la via aérea llevando al
paciente a la posiciéon de olfateo.

5. Selepide al paciente que realice una inspi-
racion maximay que luego contenga el aire
(cerrando la glotis), sin espirar.
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6. Selesolicitaal paciente volver a tomar aire
yen ese momento se realiza unainsuflacion
suave pero efectiva con la bolsa de resuci-
tacién manual y nuevamente se le solicita
no espirar, conteniendo el aire. Repetir
consecutivamente hasta llevar al paciente a
su capacidad maxima de insuflacion.

7. Cuando el paciente realiza la sefia para
detener las insuflaciones, se le solicita es-
pirar o puede en algunas situaciones toser
para asi practicar la técnica tusigena.

B. Posicion deciibito supino

Explicar la realizacion de la técnica al paciente, indicando el objetivo de la intervencién y
solicitando que al llegar a su maxima capacidad de insuflacién (CMI), realice un gesto o
sefnal para poder detener las insuflaciones.

Posicionarse por lateral y cefalico al paciente.
Apoyar la cabeza del paciente contra una superficie firme pero comoda.

Sellar muy bien la mascarilla a la cara del paciente, sin permitir que exista fuga de aire por
la mascarilla. Posicionar la mano que sostiene la mascarilla con la tomada en “C" en el
plastico rigido de las mascarillas y en “E” en el mentén logrando una leve extension de
cabezay cuello, para abrir la via aérea llevando al paciente a la posicion de olfateo.

Se le pide al paciente que realice una inspiracién maxima y que luego contenga el aire
(cerrando la glotis) sin espirar.

Se le solicita al paciente volver a tomar aire y en ese momento se realiza una insuflaciéon
suave pero efectiva con la bolsa de resucitacién manual y nuevamente se le solicita no
espirar, conteniendo el aire. Repetir consecutivamente hasta llevar al paciente a su
capacidad maxima de insuflacion.

Cuando el paciente realiza la sefia para detener las insuflaciones, se le solicita espirar o
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puede en algunas situaciones toser para asi practicar la técnica tusigena.

- Apilamiento de aire con VMV o AMT: Al igual que con BRM, por medio de estos
dispositivos electronicos se busca entregar volimenes de aire que le permitan al paciente
llegar a CMI. A través de una interfaz apropiada (boquilla, pieza bucal o interfaz nasal)
el paciente debe ir consecutivamente ingresando voliumenes de aire hacia sus pulmones
y conteniendolos, evitando espirar. En los VMV se debe programar voliimenes de aire entre
750 a 1500 mly en los AMT se deben programar en modo manual solo presiones de
insuflacion, que deben ser mayoresa 50 cm H20, paralograr el objetivo de apilar aire. En
estos equipos la funcién que se utiliza es la programacién solamente inspiratoria.
Algunos equipos tienen una funcién de IPPV o ventilacién mecanica intermitente, reali-
zando una programacion especifica de flujos inspirados, tiempos inspiratorios y limitacién
de una presion inspiratoria maxima, estos deben ser mayores de 40 cm H20.

Reclutamiento de volumen pulmonar (RVP) pasivo.

Considerada una técnica pasiva por la no colaboracién por parte del paciente y ademas no tiene
cierre glético involucrado para mantener el aire dentro de los pulmones. Requiere imperiosamente
de unavalvula unidireccional (ver figura 3) que actiie como glotis accesoria, que evita la espiracion,
para llevar pasivamente a la capacidad de insuflaciéon pulmonar (CIP). Esta técnica habitual-
mente se realiza via traqueostomia (TQT), pero también es utilizada en aquellos pacientes que
no pueden lograr un adecuado cierre glético por mala comprension de la técnica o por disfuncién
de la musculatura bulbar inervada o por compromiso neurocognitivo.

A. RVP pasivo via TQT: La canula de TQT requiere tener el cuff inflado para evitar fugas de
aire, aunque en algunas ocasiones hay pacientes que son capaces de cerrar la glotis y permitir
el reclutamiento pasivo. El Kit de RVP debe contar con un conector apto parala canula de TQT.
Se comienzan a generar insuflaciones consecutivas de forma suave hasta sentir resistencia
aumentadaal presionarlaBRM. Unavez se llega a CIP sedebe, sio sidesconectarla BRM para
permitir que el paciente espire.

B. RVP pasivo por via aérea superior: El posicionamiento puede ser al igual que el RVP
activo con BRM en posicion sedente o supino, siguiendo la misma técnica y posicionamiento.
La diferencia radica en que en esta técnica el paciente no coopera cerrando la glotis y mante-
niendo el aire dentro de los pulmones y es aqui donde la valvula unidireccional hace su accion.
Los pasos adicionales a la técnica activa, a seguir para lograr el RVP pasivo son:

1. Elsellado de la mascarilla nasobucal es fundamental. Se debe presionar muy firmemente para
evitar fugas.
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2. Se debe presionar la BRM no excesivamente, esperando que el paciente inspire y pueda
ingresar el aire hacia sus pulmones. La presion hecha en la BRM debe ser constante,
acompanando suavemente la inspiracién del paciente, procurando no realizar presiéon
excesiva que pueda incomodar al paciente o generar aerofagia.

3. Luegodeingresarelaire, se mantiene firmemente lamascarilla sellada ala cara para evitar
que el paciente espire.

4. Esperar aque el paciente nuevamente vuelva a inspirar, repitiendo los pasos anteriores hasta
llegar a CIP.

5. Unavez se llega a CIP, se debe retirar la mascarilla de la cara para que el paciente pueda
espirar.

FACILITACION DE LA TOS

Las técnicas de facilitacién de la tos, consisten en aumentar los flujos tusigenos, haciendo que
estos puedan movilizar secreciones bronquiales y asi evitar episodios de sobreinfeccion,
atelectasias y neumonias. Estas técnicas pueden ser realizadas en forma manual o mecénica,
dependiendo del equipamiento con el que se cuente. Las personas con DMD frecuentemente
comienzan con disfuncién tusigena una vez pasada la meseta de la CV, presentando alteracion
en dos, de las tres fases descritas en la tos, como lo son la fase inspiratoria y la fase expulsiva.
En condiciones avanzadas de la enfermedad y habiendo disfuncién de la MBI puede ademas
alterarse la tercera fase de la tos, llamada fase de cierre glotico. Cuando los flujos de tos son
< 270 L/min, se considera como tos débil, en donde si bien se pueden remover secreciones, es
mas dificil para el individuo hacerlo, llevandolo ala fatiga. Pero existe otro umbral, considerado
como el umbral critico de la tos, de 160 L/min, en donde ya no pueden remover secreciones y
corren un alto riesgo de morbimortalidad si no se asiste de alguna maneras,”,z.

La funcion respiratoriay los flujos de tos tienden a caer siempre que se presenta una agudizacion
respiratoria, y es muy probable que cualquier persona que presente flujos de tos débiles basalmente,
pueda caer bajo el umbral critico de la tos si se agudiza. Es por esto que se han desarrollado
distintas técnicas que permiten generar flujos de tos funcionales que propicien la correcta
permeabilizacién de la via aérea.

1. Tos Asistida Manual: Esta técnica permite aumentar los flujos de tos, asistiendo las 3
fases de la tos. Para la realizacién de la técnica se debe combinar el RVP (fase inspira-
toria) que puede ser activo o pasivo realizado con BRM + valvula unidireccional (fase de
cierre glotico), con una compresion abdominal (fase expulsiva) enérgica.

Muchas veces en aquellas personas que atin presentan CV > 3 litros es posible solo asistir
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la fase expulsiva de la tos, via compresion abdominal para lograr flujos de tos necesarios
para remover secreciones.

2. Tos Asistida Mecanica: Esta técnica fue desarrollada en la mitad del siglo XX en los
EE.UU,, y requiere de un dispositivo electrénico de in-exsuflacién mecanica (IEM) que
permita imitar a la tos32. Este dispositivo a través de presion positiva insufla al paciente,
para posteriormente generar un brusco cambio a presién negativa que permita realizar una
exsuflacion rapida que genere flujos de aire necesarios para remover secreciones. La
programacion de este equipo debe adecuarse a cada individuo, buscando lograr la maxima
efectividad y esto puede evidenciarse con los FE-IEM. Para lograr mejores FE-IEM deben
utilizarse presiones de exuflaciéon >50 cm H20, con tiempos adecuados a la expansion to-
racica completa durante la aplicacion. Presiones menores a 50 cm H20 y tiempos
inadecuados podrian determinar la infectividad de la terapia. Si bien la terapia debe
adecuarse a cadaindividuo, enla Figura 5 se puede observar una orientacién paralograr una
programacion inicial dle AMT en ENM.

Compresién abdominal en posicién
sedente paraasistirla fase expulsiva
delatos.
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Figura 5. Orientacién para la programacion de insuflacion - exsuflacion mecanicay tos asistida
mecdnica (AMT).

PULMON SANO PULMON ENFERMO

Enespej o mnmlclegradualdela
Presion Interfaselwaswadeiea a<70 cmHze Interfauelmmvadesdeisoemnao
T 1) Vaenrelacion a FR normal segiin edad; 2) Calcular al CR (60/FR); 8) DividirCR
en dos (CR/2) para obtener tiempos I/E en espejo; 4) Preferir tiempos de exsuflacion
Tiempo menores para obtener mejores flujos exsuflados.
C 4asciclos (terminando siempre en insuflacion) - aspiracion de secreciones »
reconexién de soporte ventilatorio o periodo de ventilacion espontanea (para evitar
Ciclos hiperventilacién) + Reevaluar (de ser necesario repetirel proceso)

I/E: Insuflacién/exsuflacion; TQT: Traqueostomia; TET: Tubo endotraqueal; FR: Frecuencia respirato-
ria; CR Ciclo respiratorio
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SOPORTE VENTILATORIO NO INVASIVO (SVN)

Es un modo de programacién de la ventilacion no invasiva, especifica para disfuncién de
la bomba muscular respiratoria. Permite soportar completamente el trabajo muscular
respiratorio, manteniendo una correcta ventilacion alveolar, incluso en aquellas personas sin
autonomia ventilatoria, con CV de 0 mlz,7,,20,25-27, Se diferencia del concepto de asistencia
ventilatoria no invasiva (AVNI), que habitualmente se utiliza para dar asistencia ventilatoria
en aquellas personas con indemnidad de la bomba ventilatoria, pero que estan cursando una
intercurrencia respiratoria que les dificulta la respiracion, asi como en aquellos pacientes que
sélo requieren asistencia ventilatoria nocturna. EI SVN utiliza diferenciales de presién (DP)
altos (>15 cm H20), sin presiones de fin de espiracion (EPAP o PEEP) o con el minimo posible
segun el equipo disponible para mantener una adecuada ventilacién alveolar, en aquellas
personas con debilidad o incluso plejia de la bomba muscular respiratoria (ver Figura 6). Se
utiliza ademas esta estrategia con DP altos en pacientes obesos con sobre posicion de hipoven-
tilacién con apneas obstructivas, entendiendo que la garganta necesita de presiones o volimenes
inspiratorios apropiados para liberar la restriccion a la entrada de aire, para luego pasivamente
exhalarzo.

Prescindir del EPAP permite lograr el diferencial de presion, sin incurrir en presiones inspiratorias
(IPAP o PIP) muy elevadas, que aumenten la fuga no intencional por la interfaz o propicien
la sialorrea, asi'como otros beneficios (ver Figura 7). Para lograr prescindir del EPAP se requieren
ventiladores hibridos que cuenten con circuitos activos con valvula exhalatoria externa. Este
concepto de SVN es considerado como soporte vital y ha permitido la correcta ventilacién alveolar
durante mas de 30 afios en el mundo, de personas sin autonomia ventilatoria, asi como la extu-
bacion de aquellos paciente consideradosinestables y la decanulacién de aquellas personas
consideradas no decanulables con protocolos no especificos para ENMs,2s-27,35-37, Para entregar
SVN los dispositivos de ventilacion deben incorporar programaciones en modalidad asistida
control, una frecuencia respiratoria en el rango de la edad (eupnea), que permita tiempos de
llenado activoy exhalacién pasiva, con transiciones apropiadas de respaldo para evitar la apnea.
Las modalidades en volumen control utilizando valvulas de exhalacion activa interpuestas
en un circuito monorama permiten, al usar PEEP/EPAP 0 cm H20, mejores resultados
de sincronizacién, menores fugas no intencionales con inspiraciones prolongadas, higiene del
suefo con hipnogramas apropiados, pero también, poder gatillar lo despertares necesarios
frente a fugas excesivas por boca que hipoventilen al usar interfases nasales.

Estos equipos hibridos, permiten monitorizacién a distancia, y las programaciones en volumen
control (VC) y presién control (PC), cuentan con bateria de respaldo ante cortes de energia
eléctrica, permiten la ventilacién con pieza bucal (ver Figura 8) y permiten realizar maniobras de
RVP ssin lanecesidad de unabolsa de resucitacién manual.
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Figura 6. Soporte ventilatorio no invasivos'.

. Produce menos sensacion de a SVN esunmodo de programacién
claustrofobia disefiado para dar completo soporte y

« Dejan libre la boca para poder comer, No es lo mismo que descanso ala musculatura de la bomba
hablar o eliminar sialorrea. ventilatoria, y no solo una “asistencia’

. Menor riesgo de lesiones por presion <ZH . Es considerado soporte vital en

pacientes con CV =0 ml

En pacientes con:

. Fallade labomba
muscular
ventilatoria

DP>15cm Hz0
. Tiempode
subida minimo

Soporte Ventilatorio . Conlimitaciones
No Invasivo : parafosery
Busca lograr un Estrategia Gt i

ventilatoriaen

Pulmon

DP Alto

. En pulmoén sano, se puede prescindir
del EPAP ya que no es necesario
aumentar la cap. residual funcional

Sano

Uriliza

EPAP=0

. Ventilar con 10-12 ml/kg,

. Permitelograr un DP alto, sin generar o minimo posible considerando que el parénquina no
PIP’s excesivas esta enfermo (no necesita una

. Utilizar circuitos activos para lograr ventilacion protectora)
PEEP/EPAP=0 L . Busca prevenir microatelactasias

SVN: soporte ventilatorio no invasivo; CV: capacidad vital; VNI: Asistencia ventilacién no invasiva;
ENM: enfermedad neuromuscular; PEEP/EPAP: presion positiva al final de la espiracién; DP:
diferencial de presion; PIP: presién inspiratoria pico.
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En contraste, los equipos binivelados (también conocidos como BIPAP), estan disefados para
los trastornos ventilatorios del suefo, no permiten prescindir del PEEP/EPAP ni cuentan con
bateria de respaldo para entregar soporte vital en aquellas personas con minima o nula
autonomia ventilatoria. Estos equipos si bien son una alternativa mas econémica para poder
realizar el SVN, entregan mas disconfort a la ventilacion por la presiony el flujo de aire continuo
que entregan durante la espiracion, sobre todo en aquellos pacientes que necesitan de SVN
continuo (24/7).

Cuando la programacién en VNI se basa en la titulacién de trastornos respiratorios durante
el sueno (la tipica programaciéon de 12/6 cm H20), esta no corrige la hipoventilacién nocturna
y tampoco permite extender el SVN que inicialmente es nocturno a continuo, durante todo el
dia, cuando es necesario (generalmente con CV < 500 ml). La VNI tradicional generalmente
se asocia a baja adherenciay cuando se usa Bi-nivel con diferenciales de presion bajos, es decir
presiones de empuje <15 cm H20, con presiones al final de la espiracién positivas, que no
logran el descanso electromiografico (EMG) de los misculos inspiratorios y peor alin se
asocian a microdespertares por aumento de la fuga no intencional en la mascarillay activacién
durante la inspiracién de los musculos espiratorioszc. La ventilacion ciclada por presion se
suele utilizar en aquellos pacientes con gran aerofagia o en pacientes que por el compromiso
severo de los miisculos bulbares inervados no pueden apilar aire.

Figura 7. Beneficiosde PEEPo EPAPOcm H20%".

Evitalasobredistension alveolar

Busca lograr DP altos (>15 cm H20), Permite la adecuada expansion toracica
sinaumentar en excesolapresion sinincurrir que el PEEP/EPAP influya
inspiratoriapico (PIP) enlahemodinamiadel paciente

Minimiza los

mictodespertares PEEP/EPAP = 0cm Hz0 e
y la sialorrea
Requiere de un circuito activo con e et :
Vilisde lsdinpura ogar M el ol on
disminuirel PEEP/EPAPa 0 cm Hz0

Da sensacion de mayor confort
alaventilacién

Evitaqueel excesode
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Para establecer el SVN en todos las etapas de la DMD, desde las modalidades nocturnas
iniciales hasta la extensién a SVN continuo, es fundamental contar con distintas interfases
como las que se presentan en la Figura 9. Las mascarillas nasales completas o con almoha-
dillas, asi como las nasobucales con almohadilla nasales son interfases comodas, con fuga
no intencional tolerables y compensables por los distintos equipos de ventilacién, que pueden
utilizarse en modalidades de ventilacién AC/PC con circuitos con valvula exhalatoria externa,
permite la presurizacion apropiada durante la noche. En algunos pacientes, con menor CV'y
mayor dependencia, asi como en pacientes obesos, es mas practico y efectivo dejar la nariz
libre y ventilar a través de interfases bucales o nasobucales con olivas o almohadillas nasales,
incluso utilizando la pieza bucal (pipeta) o pieza bucal con un adaptador de selle labial (lipseal
Benett Mr), que previene la fuga por la boca. En las interfases que dejan el puente nasal libre, la
correas de fijacion generan sobre la cara menor presion de las interfases, y algunas de estas
interfases proporcionan un sistema cerrado de SVN que optimiza la presurizacién y
ventilaciénze.

Figura 8. Requisitos paralarealizacion de ventilacion mecdnica con pieza bucal.

Hibrido con brazo

Lapieza bucal o pipeta es una interfase comoda, fundamentalmente para el SVN durante el dia
en pacientes con mayor dependencia, que permite en programaciéon AC/VC ventilar ademanda
convolimenes variables segtin la necesidad del paciente no solo para ventilar sino también para
RVP. Para esta modalidad de ventilacion con pieza bucal (del inglés mouthpiece ventilation o
MPV) se programan frecuencias respiratorias de 0 RPM, con voliimenes de entrega de 700
a1500 ml (segun el objetivo de ventilacion y la comodidad del paciente), con un disparador
(trigger) de flujos minimos (Kiss trigger) que permite al paciente tomar volimenes variables
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Figura 9. Ventilacion diurnay nocturna con estrategias autonomasy de soporte ventilatorio no
invasivo.

Soporte Ventilatorio Auténoma
No Invasivo

Nocturna Respiracion Glosofaringea

Pieza Bucal

Nasal o Nasobucal

a demanda con tiempos inspiratorios apropiados (Ti 1,5 s). Actualmente existen diversos
ventiladores que permiten esta modalidad, tradicionalmente se utiliza para extender el SVN
durante el dia, liberando al paciente de la utilizacion continua de un molesto arnés para la
fijacion de la interfaz (ver figura 10). Este tipo de ventilacién ademas permite entregar el tiempo
necesario (aproximadamente 15 segundos entre espiracion y espiracion) para la alimentacion
por boca, sin tener que recurrir a una gastrostomia, tiempo apropiado para una tasa de
ventilacion diurna con voz suficientemente audible y timbradato,zo,2s-27,
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Figura 10. Ventilacion por pieza bucal. A la izquierda se muestra la estrategia adaptada a la silla
deruedas. A la derecha se muestra la estrategia adaptada con implementos de bajo costo en paciente con
DMD avanzada, con ventilacion diurna durante sus horas de descanso.
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VI. ABORDAJE RESPIRATORIO DURANTE
AGUDIZACIONES EN SERVICIOS DE
URGENCIA Y UNIDADES DE CUIDADO
INTENSIVO.

Las agudizaciones respiratorias, generalmente vinculadas a infecciones del tracto respiratorio
superior (ITRS), por mas inofensivas que se puedan observar, podrian representar una
complicacién mayor si no se toman las precauciones del caso en pacientes que estén en zonas
de manejo insuficiente de la tos y en aquellos bajo el umbral ventilatorio, incluso atin cuando
ya estén con CRNI. Aquellas personas que ya se encuentran en etapas mas avanzadas de la
enfermedad con CV disminuidas y disfuncién tusigena estan en mayor riesgo de morbimor-
talidad por fallo ventilatorio agudo. La disfuncién de la tos es un hecho relevante dentro de
la enfermedad, dado que esta condicion podria provocar ineficiente remocién de secreciones
bronquiales que puedan terminar en episodios de neumonias por sobreinfeccion o atelectasias
por obstruccién bronquial. Es de suma importancia la monitorizaciéon de la SpO2 durante las
agudizaciones, dado que serd el medio de retroalimentacién que permitira saber el momento
exacto de cuando facilitarla tos de forma manual o mecanica. Cualquier medicién de SpO2< 95 %
con FiO2 ambiental, indicard que es el momento de asistir la tos para normalizary llegar a niveles
adecuados de saturacion de oxihemoglobina. Las razones por las cuales se presenta SpO2 < 95%
estanasociadasa ®,,3s:

e Aumento de secreciones en lavia aérea
e Atelectasia

e Hipoventilacién

e Neumonia

De las causas antes mencionadas, las primeras tres pueden ser tratadas y revertidas por medio
del RVPylafacilitacién de la tos. Estas técnicas nos permitiran normalizar los niveles de Sp0O2
y deben usarse inicialmente, antes que proceder con otras alternativas. De no normalizar la
saturacion de oxigeno con la facilitacion de la tos y sumado a otros componentes otorgados por
la clinica del paciente, es posible sospechar de enfermedad del parénquima pulmonar y desde
ahi intervenir con otras estrategias. No esta recomendada la administracion rutinaria de 02
en pacientes con ENM, sin antes facilitar la tos. Es frecuente en servicios de urgenciay a
nivel de internacién hospitalaria, que ante niveles reducidos de oxigeno en sangre, la solucién a
ese hecho sea la administracién supra atmosférica de O2 para lograr nivelarlo, pero esa acciéon
varelacionado a tratar el sintoma y no la causa del problema. Ademas esa accion puede consi-
derarse un confundente, asociado a que al mantener niveles de SpO2 > 95% con ayuda del 02
suplementario, este no nos permite conocer el momento idéneo para realizar la facilitacion de
la tos. Por otro lado al anular el impulso ventilatorio hipoxémico, se exagera la hipoventilaciéon
alveolar y el paciente, incluso con administraciéon limitada de FiO2, puede presentar narcosis
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hipercapnica, requiriendo intubacién endotraqueal de urgencia o presentando un paro
cardiorrespiratorio (PCR)@,z°,28,

La tos deficiente que progresa a tos ineficiente, por otro lado, junto a la hipoventilacién
alveolar progresiva, exagerada por la oxigenoterapia (sin SVN ni facilitacién de la tos),
propiciara la acumulacién de secreciones en las vias aéreas, obstruyendolas, y generando
habitualmente decisiones erradas en torno al uso de broncodilatadores, que sélo exageran la
taquicardiay aumento del consumo de oxigeno.

El consecuente aumento del trabajo respiratorio, el incorrecto intercambio gaseoso por zonas
de pérdida de volumen (atelectasias), el ocupamiento alveolar con sobreinfeccién (neumonias),
progresan a falla respiratoria aguda, con riesgo de intubacién endotraqueal y luego traqueostomia,
si no se establecen CRNI, con los protocolos ya detallados de facilitacién de la tos y SVN, con
uso regulado de oxigenoterapia, cuando esta sea necesaria. Es por esto que ante la evidencia
de enfermedad pulmonar aguda, la suplementacién de oxigeno debe ir siempre asociado a
SVN por el alto riesgo de hipercapnia y disminucion del impulso del comando ventilatorio del
paciente (“Drive”)?,z°,3s, En suma, los pacientes con DMD en una agudizacion respiratoria por
una ITRS, al recibir oxigenoterapia sin SVN, pueden morir o requerir intubacién endotraqueal
intempestiva.

Esta frecuente realidad, provoca presion sobre los sistemas sanitarios, con hospitalizaciones
prolongadas en cama critica, donde aquellos que fueron intubados, de urgencia o por descono-
cimiento de la programacién adecuada de SVN y tos asistida con equipos mecanicos (AMT)
por atelectasias y/o neumonias, la gran mayoria de ellas erroneamente interpretadas como
aspirativas, o peor aiin, como episodios de tromboembolismo pulmonar, si los pacientes
refieren dolor toracicoy desaturacion, tienen un alto riesgo de no superar los estandares de
extubacion, pasando por el destete de la ventilacién mecéanica con pruebas de ventilacién
espontaneas, imposibles de ser superadas por pacientes con ENM, para los cuales existen
protocolos especificos de extubacién a SVN continuoy AMTs,z0,35,36,

En aquellos que se sospecha neumonia, es recomendable el inicio de terapia con antibiéticos
de primera linea orales, durante enfermedades respiratorias agudas cuando los individuos
tienen los siguientes hallazgos orientadores al diagnostico: fiebre, recuento elevado de glébulos
blancos o de proteina C reactiva, produccién de expectoracion, infiltrado pulmonar en la radiografiade
térax o hipoxemia, con desaturacién que no mejora con los protocolos de facilitacion de la tos.
Sin embargo, en estos pacientes existe una sobrevaloracion de eventos aspirativos, considerando
que el compromiso de los musculos bulbares inervados (MBI), es en fases avanzadas de la
enfermedad, por lo que existe en la gran mayoria indemnidad de los mecanismos de proteccién
gloticay los gérmenes involucrados son los habituales en neumonias comunitarias.

Una segunda causa de muerte, que pasa a ser la principal en aquellos que si estan manejados
adecuadamente con CRNI, son la derivadas de arritmias e insuficiencia cardiaca secundaria a
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miocardiopatia, que al estar presente, mejora con medicacion cardioprotectoray conlos CRNI.
Sin embargo, se debe comprender que no hay una linealidad temporal entre el compromiso
respiratorioy la miocardiopatia a diferencia de lo que si ocurre en la motricidad.

En el SVN del paciente con DMD y otras ENM en insuficiencia respiratoria aguda sin
compromiso del parénquima pulmonar por neumonia extensa o sindrome de distrés respiratorio
agudo (SDRA), es importante consignar que el RVP activo tiene especial sentido de ser establecido
en pacientes hipoventilados, generalmente por VNI con diferenciales de presioén de bajo rango
(“low span”), con EPAP > 0 cm H20, como estrategias de ventilacion protectora, con Vt objetivos
bajos, pensadas para el compromiso parenquimatoso con SDRA.

En esta modalidad de ventilacién binivelada, se utilizan EPAP > 6-8 cm H20 e IPAP <20 cm
H20, muchas veces entre 12 a 15 cm H20, o en modalidades ventilatorias por presién en 2
niveles, con Vt o volumen alveolar promedio asegurado (AVAPS o IVAPS) con voliimenes
corrientes objetivos de 6-8 ml/ kg para minimizar el dafno pulmonar auto infligido (P-SILI). Sin
embargo, cuando la condicién del paciente con DMD no es la aflictiva del ambiente inflamatorio
del SDRA, las programaciones descritas de ventilacién controladas por presién o volumen (PC
0 VC) en modalidades asistidas controladas (AC), con diferenciales de presion de rango alto
(“High Span”) o con presion binivelada, en programacion equivalente, utilizando diferencial de
presion (DP) >de 15 cm H20.

Es relevante también consignar que en aquellos pacientes obesos, con inapropiado manejo
nutricional o de los corticoides orales, el uso de EPAP/ PEEP no es necesario cuando se usan
DP mayores a la antes descritas, para resolver la reducida distensibilidad del térax, y al mismo
tiempo la superposicion con hipoventilacién obstructiva. Dado que la presioén o voliimenes de
insuflacion apropiados logran vencer la presion critica de los mutsculos suprahioideos, y la
permeabilidad durante la espiracion esta asegurada por la exsuflacion pasiva.

PUNTOS CLAVE

e Durante una agudizacioén respiratoria y ante SpO2 < 95% el primer paso siempre debe ser
la realizacién de RVP + facilitacion de la tos que permita ventilar, movilizar secreciones,
prevenir o revertir atelectasias.

e Antelanonormalizaciéndela SpO2 conel RVP +lafacilitaciéon de la tos y ante la sospecha
de enfermedad del parénquima con requerimiento de O2, este deber ser entregado
suministrado siempre asociado a SVN.

e EISVNdebe serentregado con diferenciales de presién altos (>15 cm H20), prescindiendo
del EPAP (0 cm H20). En situaciones de agudizaciones respiratorias con compromiso del
parénquima pulmonar, es posible aumentar el EPAP, para aumentar la CRF y asi la
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oxigenacion, pero manteniendo siempre el diferencial de presion que permita una correcta
ventilaciéon alveolar.

e  Sidebido a un episodio de agudizacion respiratoria, que requiri6 intubacién endotraqueal, se
debe tener en cuenta que existen protocolos especificos de extubacién para pacientes

con ENM, basadosen SVNy AMT.

Figura 8. Flujograma de accion ante agudizacion respiratoria en ENM.

AGUDIZACION

Siempre Facilitacion de la tos
RESPIRATORIA g . ManualomecAnica
Aumento de secreciones —t - Hastanormalizar SpO2 >95%
Tas inefectiva Pri con FiOz ambiental
Sp02<95% [llTl‘ef&
medida
No usar oxigeno Observar :Mei
Pl el - — ejora Sp027?
rutinariamente +  AnteSp0O2<95% si &) P
l Ante necesidad No
No
Abordaje respiratorio
- Usodeoxigenosiempre ;Sospechade
juntoa SVN p— Neumonia?
. Utilizar el minimo O2 posible. si

Objetivode SpO2 > 93%
. Mantener la facilitacion de
latos

- Usoprecoz de Antobiéticos

SpO2: saturacion periférica de oxigeno; SVN: soporte ventilatorio no invasivo; FiO2: fraccién inspirada de
oxigeno.
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VII. EXTUBACION Y DECANULACION

La necesidad de intubacién endotraqueal no es infrecuente en la DMD, debido a la disfuncién
tusigena y debilidad de la bomba ventilatoria. El poco conocimiento de las alternativas de
facilitacion de la tos por parte de los pacientes y programaciones ineficientes de la ventilacion
no invasiva, podrian llevar a cualquier persona con ENM que se ve enfrentado a una
agudizacion respiratoria, tal vez inofensiva, a una complicacién mayor que finalice en falla de
la bomba ventilatoria e insuficiencia respiratoria aguda con necesidad de intubacién
endotraqueal para VMI.

Es habitual en unidades de cuidado intensivo, el uso de protocolos estandarizados para la
extubacién, con muy buenos resultados, aunque también es frecuente que ante mdaltiples fallas
de extubacion, asociadas a pruebas de ventilacién espontianeas insatisfactorias y pasados 14
dias desde la intubacién se opte por traqueostomias para ventilacién mecéanica invasiva
prolongadass. El poco conocimiento sobre protocolos especificos de extubacion en enfermedades
neuromusculares, con disfuncion de la bomba ventilatoria y sin autonomia ventilatoria hace
que las pruebas de extubacién espontaneas, en un intento de destetar para extubar, se asocien
sistematicamente a falla de la extubacion y traqueostomias innecesariast©,z°,2s,31,36 37,

Los ejes principales para el éxito del proceso estan descritos con la aplicacién de ciertos
requisitos de estabilidad clinica previos a la extubacién. Sumado a esto esta el uso de elementos
tecnologicos que permitan suplir las dos deficiencias mas importantes presentes en este tipo
de paciente: la disfuncién tusigena y la debilidad o incapacidad para respirar. Si bien los
elementos tecnolégicos son muy importantes, su correcta utilizacién, con programaciones
adecuadas parala condicion del paciente son primordiales®,3s,37.

El concepto de soporte ventilatorio no invasivo (SVN), el cual permite hacer respirar a aquellos
que por si solos no pueden, es considerado como soporte vital y debe ser entregado bajo los
marcos propuestos con anterioridad. La asistencia mecanica de la tos (AMT) o in-exsuflacién
mecanica (IEM) debe ser utilizada con presiones 6ptimas para asegurar su efectividad
y contribuir al éxito de la estrategia de extubacién y decanulacién. En conjunto ambas
herramientas, con estrategias adecuadas propiciaran éxito de la intervencién en aquellos
pacientes que habitualmente son considerados inextubables, evitando asi la traqueostomia o
no decanulables, liberandolos asi de una molesta e insegura via aérea artificial.

SVNyAMT paralaextubacion de pacientes con destete dificil

Los pacientes con ENM que no cumplen los criterios convencionales de extubacién (prueba de
ventilacion espontanea) no requieren de traqueostomia (TQT) si se usan protocolos especificos,
a pesar de habitualmente no tener fuerza para respirar o toser y mantener secreciones en la via
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aérea. Los criterios de extubacion se incluyen en la tabla 3. Una vez cumplidos los requisitos
previos para la extubacion, se utiliza AMT a través del TET cada hora hasta mantenerla SpO2
295% con FiO2 ambiental. Luego se procede a la extubacion donde inmediatamente se debe
instalar la interfaz no invasiva que el paciente utiliza habitualmente en casa (nasal, oronasal
o pieza bucal son preferibles a interfases faciales completas) y se inicia SVN con diferencial de
presién alto (High Span). Posicionar al paciente en dectibito lateral EI SVN yla AMT, permiten

-

PRE - EXTUBACION

Afebril y recuento de
leucocitos normal.

Paciente alerta, sin sedacion.

SpO2 >95%aFIo2
ambiental durante al menos
12 hrs. Siexisten
desaturaciones, normalizar
usando AMT.

EtCO20PtCO2 <45 mmHg.

Resolucion de
anormalidades radiolégicas.

Rangos normales de
frecuencia respiratoria segin
edad.

Remover sonda nasogastrica
(siesta presente)

0 p» W d H X M

o~

N
Soporte Ventilatorio

No Invasivo

Modo: PC/AC.

Diferencial de presién: alto
(highspan) >15 cm H20.

EPAP: Utilizar 0Ocm H20, con
circuito monoramay valvula
exhalatoria activa.

Volumen Tidal: Buscar
movilizar10-12 ml/kg.

Interfaz: preferir interfaz
nasal con puertos de fuga
ocluidos.

Frecuenciarespiratoria:
Utilizar FR de respaldo acorde
alaedad.

Tiempode subida: Minimo
posible
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extubar pacientes con CV de 0 ml, siempre que los FE-IEM sean, idealmente, 2150 L/minz°,2s.

Silavia aérea se mantiene permeable y no presentan estridor, aun cuando tengan trastorno
severo de la deglucion, no requieren TQT“°. La imposibilidad de tener cierre glético y por lo
tanto de tener un nivel minimo de Pico Flujo Tosido no asistido, puede ser superado con la
generacion eficiente de flujos con el dispositivo de AMT'3s, o,

Figura 9. Protocolo de extubacion en personas con enfermedades neuromusculares.

POST-EXTUBACION

Asistencia Mecanica
dela Tos

«  Modo: Automarico (CoughTrack).

- PresionI/E: Utilizar presiones desde
+50/-50 cm H20, buscando los
mejores FE-IEM.

«  TiempoI/E: Utilizar en espejo,
acorde ala FR normal del paciente.

»  Interfaz: Nasobucal con borde
inflable.

- CiclosI/E: Realizar 5 1/2 ciclos
(finalizar eninsuflacién), luego
aspirar secreciones y regresara SVN
paradardescansoy evitar
hiperventilacion. Realizar hasta
normalizar SpO2 >95% sin 02
adicional.

-  Frecuencia: Siempre que sea
necesario, asnte SpO2 < 95% a Fi02
ambiental.

«  Posicionamiento: Dec(ibito lateral

Sialorrea

Farmaco: Atropina oftalmica al
1%6.

Dosis: 10 2 gotasc/12 hrs.
dependiendo el pesodel
paciente,

Via de administraci6n:
Sublingual.

Fecuencia: Segiin evoluciéndel
paciente; ¢/12 hrs.

Posicionamiento: Deciibito
lateral, asi la sialorrea puede
fluir por gravedad y evitar
aspiraciones que causen SpO2
< 95%.
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Tabla 3. Requisitos para la extubacion de pacientes con ENM.

Pre-extubacion

e Ausenciadefiebre

e Infecciéon controlada

e Niveles normales de CO2

e  Sp02 295% respirando aire ambiente doce horas con total cooperacion
e Lapresenciade padresy kinesiélogos entrenados

e Sinmedicacion depresora del sistema nervioso

e Alteraciones radiograficas resueltas

SVNyAMT paraladecanulacion de traqueostomia

Los criterios parala seleccién del paciente son similares a la extubacién, pero se requiere permea-
bilidad anatémica y evaluacién funcional de la via aérea superior endoscépica y con medicién de
presiones subgléticas utilizando valvulas de fonacion.

Para remover una TQT, la presion subglotica debe ser <15 cm H20, también es necesario el
entrenamiento y cooperacion del paciente para la utilizacion de interfases no invasivas (con la
canula ocluida), previas a la decanulacion. Se realiza cambio a canulas sin balén y en aquellos
pacientes mayores de 8 a10 afnos, sirve el uso de canulas fenestradas, para la reeducacion de la
via aérea superior. Quienes mantienen cierta autonomia ventilatoria, con intervalos libres del
respirador y son traqueostomizados, se vuelven dependientes de ventilacién mecanica conti-
nua, dificultando su retiro.

Como ya se menciond, pueden decanularse pacientes con CV reducidas o nulas, pero sin com-
promiso pulmonar y requerimiento de oxigeno. Pacientes con dafio del parénquima pulmonar
asociado, como son los pacientes con neuromiopatia del paciente criticoy COVID-19, pueden
lograrlo con protocolos similares, una vez que la FiO2 sea <0.35 y adecuando las presiones de
insuflaciéon de AMT39,41,
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VIII. CUIDADOS PALIATIVOS

Los cuidados paliativos se definen por la Organizacion Mundial de Ia Salud (OMS) como
un enfoque que mejora la calidad de vida de pacientes y sus familias que se enfrentan a los
problemas asociados con enfermedades amenazantes para la vida, a través de la prevencion y
alivio del sufrimiento por medio de la evaluaciéony temprano abordaje de sintomasy condiciones,
como la evaluacién y tratamiento proporcional del dolor, asi como otros problemas, fisicos,
psicolégicosy espirituales#z,+3.

En ese contexto, DMD es una enfermedad limitante de la vida, al generar mortalidad prematura
mayoritariamente en etapa de adultez temprana, muchas veces asocidandose a muertes
prematuras evitables, sobre todo cuando los CRNI no son apropiadamente establecidos.
Durante su evolucioén, puede predisponer a sufrir mayor riesgo de complicaciones cardiorres-
piratorias con empeoramiento de su calidad de vida. Los cuidados paliativos deben estar
involucrados desde el diagnostico, independiente de los manejos terapéuticos avanzados que
puedan irse desarrollando, inclusive terapias de precision 1,4 ya que hay profundas necesidades
no solo fisicas, sino psicolégicas, sociales y espirituales en cada etapa del avance de la enfermedad:s.
Pese a que las expectativas de vida han ido cambiando, dependiendo de los paisesy sus politicas
de incorporacién de las practicas de CRNI, varia entre los 25-50 afos.

A continuacién se abordaran algunos hitos claves dentro de la trayectoria dela enfermedady de
lavida delos pacientes:

Diagnostico

Habitualmente en preescolares, donde atn su desarrollo cognitivo no permite comprender a
cabalidad la enfermedad. Existe un duelo implicado y shock por la noticia a nivel familiar, por
lo que en esta primera etapa es fundamental el apoyo psicosocial para permitir la mejor
adaptacion a la nueva forma de vida. En ocasiones existira necesidad de reordenar las labores
en casa, organizar los controles de salud y los cuidados. Se debe optimizar el apoyo de
las redes comunitarias y familiares de apoyo. En esta primera etapa no tan sintomatica adn,
se debe potenciar adherencia a terapias implicadas, tales como corticoterapia, adherencia a
cuidados respiratorios, neurolégicos y pediatricos integrales. Se debe explicar el proceso
terapéuticoy dar nociones claras de la evolucién de la enfermedad y la esperanza de vida.

Pérdida delamarcha

Es un hito que requiere de apoyo integral biomédico y en los otros ejes mencionados. Se debe
haber activado la red para apoyo de ayudas técnicas necesarias, incluida silla de ruedas, y
adaptacion en el hogar para facilitar la independencia lo maximo posible, manteniendo
la escolarizacion e integracion comunitaria. Requiere mantener apoyo psicosocial intensivo y
permite optimizar la autonomia en la toma de decisiones, para la preparaciény transiciéon de la
adolescencia al adulto joven.
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Mesetade la Capacidad vital (CV)

Aproximadamente entre los 9-16 afnos (12 en promedio) se inicia el deterioro funcional respira-
torio, por lo que es muy importante adherir a protocolos de manejo ventilatorio, manejo de tos
asistida, y de la escoliosis. Se debe lograr buena alianza terapéutica para definir con criterios
técnicos el momento del inicio del soporte ventilatorio no invasivo primero nocturno y luego
continuo. En esta etapa al igual que durante la pérdida de la marcha, se hace latente la necesidad
de cuidados paliativos pues el deterioro clinico conlleva sintomas, miedos y necesidad de abordaje
multidisciplinario.

Manejo de la comorbilidad psicologicay psiquiatrica asociada

Activacion de la red de salud mental desde atencién primaria de salud y de acuerdo con la
complejidad integracion de nivel secundarioy terciario. Cada etapa conlleva riesgo de sintomas
animicos, ansiosos y pérdida de autonomia global, por lo que se debe mantener y fomentar la
toma de decisiones personales, asociacion de psicoterapiay uso de farmacos en caso de requerirse.

Desarrollo personal

Las personas con DMD deben tener la posibilidad de desarrollarse en el ambito personal,
educacional, social ylaboral. Se debe favorecer la integracién de manera lo mas completa posible,
favorecer la autonomia progresiva y participacion en la toma de decisiones en cuanto a su vida
yasutratamiento.

Toma de decisiones anticipadas

No todo lo técnicamente posible es correcto del punto de vista humano y bioético. Al estar en
presenciade unaenfermedad con un curso conriesgo de mortalidad en tiempo variable, se debe
iniciar conversaciones con las familias sobre las opciones disponibles en cada eje tematico
(alimentacion, sistema respiratorio, movilidad, cirugias, etc) y tomar anticipadamente decisiones
conjuntas en edad pediatrica y respetando voluntades anticipadas en adultez. Es posible plantear
adecuacion de medidas terapéuticas, como por ejemplo que en etapas avanzadas de enfermedad
no se realice reanimacion cardiopulmonar en caso de un deterioro final respiratorio o cardio-
l6gico. También es posible conversar sobre techos terapéuticos eventuales, por ejemplo,
conversar sobre la decision de intubacién endotraqueal en caso de agudizaciones, la relevancia
de protocolos especiales de extubacién sin PVE y con paso a SVN continuo e IEM, que evite los
requerimientos de una TQT. El uso de ventilacién con pieza bucal, puede permitir mantener la
alimentacién por boca sin necesidad de una gastrostomia.

Otras decisiones relevantes son formar pareja, consejeria en adaptaciones para vivir
plenamente susexualidad, o por ejemplo, lainternacion en edades avanzadas, sies que el familiar
cuidador, que facilita las actividades de la vida diaria, fallece o enferma y no puede cuidar.
Ademas, se debe conversar sobre los deseos sobre dénde y como vivir el proceso de fallecimiento,
como de adecuaciones de las medidas terapéuticas en cardiomiopatias avanzadas.
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Manejo de sintomas

Inicialmente al diagnéstico predominan molestias asociadas al déficit motor:¢, alteracion de la
movilidad o caminar (100%), incapacidad para realizar actividades (98,9%), y debilidad enlas
piernas (97,6%) como los temas sintomaticos mas prevalentesy que alteran la vida en la DMD. Los
temas sintomaticos con mayor prevalencia, informados por cuidadores, agregan los problemas
emocionales (79,6%). Esto, da prioridad a manejar aspectos ortopédicos, dolor nociceptivo y
neuropatico. Se debe considerar uso de analgésicos en primer y segundo escalén de la Organi-
zacion mundial de la Salud, mas coadyuvantes como gabapentinoides, antidepresivos dentro
de otros+’. Los aspectos nutricionales, respiratorios, y el componente psicol6gico-psiquiatrico
durante toda la evolucién, y en cada integrante (paciente- familia-equipo de salud) deben
considerarse una prioridad.

Procesodefindevida

Una vez superado el denominado punto de inflexién en la trayectoria de la enfermedad, que
corresponde a la etapa de no retorno a estabilidad previa, donde se acentiia el deterioro progresivo,
concentracion de infecciones respiratorias, aumento de los sintomas y nula capacidad
respiratoria, se concentra la necesidad de cuidados paliativos intensificados. Esta etapa de fin
de vida requiere adaptacién a modelos de seguimiento en domicilio idealmente 24/7, que
puedan cubrir en todo horario manejo de sintomas, tales como disnea, dolor, sintomas
digestivos, entre otros. Puede ser necesaria la incorporacién de manejo progresivo con opiaceos
en contexto de manejo analgésico y disnea, y en caso de sintomas refractarios la herramienta
de sedaci6n paliativa con benzodiacepinas. Se debe considerar la futilidad en la etapa final de
vida de prolongar la alimentacioén, privilegiando confort e hidratacién minima de labios,
prevenir lesiones por presion y buscar posiciones cémodas, y por sobretodo privilegiar respetar
los deseos del paciente y familia. Se debe respetar la intimidad de ese momento y estar
disponibles como equipos de salud, sin generar invasion. Intentar, si hay acuerdos, que la muerte
ocurra en domicilio, o donde se decida, pero manteniendo un enfoque de respeto, privacidad y
confort del paciente. Se debe tener evaluado previamente por trabajo social un cuidador o
responsable de la familia designado, para realizacion de tramites funerarios, activacion de
beneficios sociales disponibles y continuidad del proceso de sepultacion. Finalmente, es
recomendable hacer seguimiento en el duelo, y hacer un cierre posterior en conjunto con el
equipo tratantey familia.
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IX. COMENTARIOS FINALES

En el ano 2010 se publica un articulo que analiza el cambio de paradigma en el manejo
respiratorio propuesto en este texto, principalmente domiciliaria de pacientes con ENM en
etapas avanzadas de la enfermedad con ELA, AME y DMD, que transitaban a SVNC, como
opcibn a tratamientos paliativos sin intervencién o a Ventilacién mecanica prolongada por
TQT=zs. Luego John Bachy cols., actualiza el 2021 los datos de 19 centros a lo largo del mundo,
considerando 700 pacientes con DMD, de los cuales 385 se transforman en usuarios de SVNGC,
considerando sobre 20 horas al dia de su uso??, respaldando el porqué y para que de los CRNT.

Con esta experiencia en un grupo numeroso de personas con DMD que transitan a la edad
adulta, los cuidados respiratorios no invasivos (CRNI) representan una solucién efectiva y
eficiente, en atencién a que la principal causa de morbimortalidad en ellos es la insuficiencia
ventilatoria en etapas no ambulantes, por debilidad primaria de los musculos de la bomba
ventilatoriay tos ineficiente.

La combinacién en la disminuciéon de la funciéon tusigena, de la capacidad inspiratoria y de la
CV, condiciona microatelectasias y disminucién de la distensibilidad toracopulmonar, donde el
mayor determinante de la reduccién de voliimenes pulmonares esta dado por la disminucién de
la distensibilidad, mas que por la reduccién de fuerza muscular respiratoria medida a través de
registro de presiones inspiratorias y espiratorias. La informacion disponible desde el afio 2017
en series grandes de pacientes con DMD, muestra que al iniciar el reclutamiento de volumen
pulmonar (RVP) en etapas no ambulantes, luego de alcanzada la mesetadela CV, logra
desplazar la pendiente maxima de declinacién en 5 afios. La informacién nacional
con protocolos equivalentes en un centro de rehabilitacién con seguimiento por 12 meses, es
concordantes+.

Si bien las mediciones de la fuerza de los musculos respiratorios (medidos como presiones
maximas inspiratorias y espiratorias) permiten el seguimiento durante la evolucién de la
enfermedad, la relevancia para decidir las intervenciones terapéuticas y su impacto en DMD,
estadadaporlamedicion dela CV,losflujos de tos generados enreposoya través de maniobras
de RVP. Los estudios especializados del suefio, tienen un rol complementario, mas ain frente
a incertezas clinicas de la presencia de hipoventilaciéon nocturna, siempre y cuando incluyan
monitorizacién no invasiva del CO2.

Parece ser relevante que las deliberaciones de los pacientes y de sus cuidadores, cuando esto sea el
caso, requiere que los sanitarios optimicen y actualicen sus habilidades y practicas habituales,
la disponibilidad de recursos en la red y en el hogar, asi como la presencia de cuidadores
informales entrenados en CRNTI, como este documento explicita. El compromiso de los MBI no es
indicacion parauna TQT,y en consecuencia ningin paciente con DMD, débil para respirar debe
ser traqueostomizado.
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Laventilacion continua proporciona soporte vital con equipos hibridos de autogestion del aire
inspirado, con baterias de litio de autonomia de 6 o mas horas con apropiada adecuacién del
aire inspirado y peso para hacerlos transportables. Es por esto la designacién de SVN y no
de AVNTI tradicional, que resulta insuficiente para el manejo de todo evento de agudizacion en
pacientes con DMD con mayor dependencia.

Aspectos de costos hacen poco probable que en las casas esté disponible un respirador de
respaldo secundario, y1a posibilidad de entrega de equipos de tos mecanica esta restringida, no s6lo por
aspectos de costos, sino también por un mercado con poca alternativa de equipamiento. La
monitorizacién no invasiva basica debe ser un saturémetro de pulso, que estan disponibles para
la totalidad de los pacientes. Tener una bolsa de resucitacion manual para estos fines, distinto
al requerido para reanimacién, con valvula unidireccional, corrugado corto e interfases
apropiadas, permite la facilitacion manual de la tos.

En caso de que el respirador no funcione correctamente, la respiracién glosofaringea, en
pacientes entrenados, es notablemente efectiva y permite la autonomia al paciente.Se debe
considerar el disponer de baterias de reemplazo o un generador para su uso durante un posible
corte de energia, dado que las regulaciones en electrodependencia son laxas y débiles. El
dispositivo de ventilacion se debe conectar a la silla de ruedas del individuo para resguardar su
movilidad y calidad de vida. Las alternativas de equipos que permitan la ventilaciéon con pieza
bucal son altamente deseables para pacientes con DMDy SVNC.

Las complicaciones que impactan la calidad de vida de las personas con DMD, produciendo
morbilidad y muertes prematuras evitables, se deben a la debilidad muscular y umbrales de
fatiga reducidos, frente a eventos como infecciones del tracto respiratorio superior ITRS) con
obstruccién de la vias aéreas por secreciones, atelectasias y neumonias; o relacionadas
a procedimientos e intervenciones quirargicas, como artrodesis posterior por cifoescoliosis,
cuando se entrega un manejo inapropiado de la bomba ventilatorio insuficiente, tanto en
unidades de internacion como en atencion abierta y ambulatoria.

Los cuidados respiratorios deben ser estructurados segiin las distintas etapas de la enfermedad
y pueden ser entregados sistematicamente, desde que se establece la meseta de la CV. Implican
costos bajos de produccion y generan retornos financieros apropiados en comparacién a la no
intervencion, o a la intervencién con cuidados respiratorios invasivos (traqueostomias) para la
ventilacion mecanica prolongadass.

Como se ha sefialado los umbrales de intervencion tienen relacién con la CV y su evolucién en
el tiempo. Es asi, como una vez que se lleg6 a la meseta de la CV se produce la declinacién
funcional respiratoria, 5 a 10% de pérdida anual en la poblacién no intervenida con reclutamiento
activo de volumen pulmonares (RVP). Esta declinacion es mayor en aquellos que pierden la
marcha en forma mas tempranay con valores mas bajos de CV, siendo la pendiente maxima
de declinacién en aquellos con CV menor a 1.5 L. Los msculos inspiratorios debilitados,
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condicionan insuficiencia ventilatoria bajo de 1 litro de CV, fijando requerimientos de SVN
nocturna. Salvo, que a mayores valores, existan sintomas diurnos de hipoventilacién nocturna,
como somnolencia, pesadillas, humor depresivo, etc. Previamente, la disminucién de la CV
bajo 2 L, se asocia en etapas no ambulantes a la pérdida de la autonomia para llevarse la mano
alabocayconumbrales insuficientes delatos, <300 L/min de pico flujo tosido (PFT), perono a
hipoventilacién, ain cuando el riesgo de hipoventilar, aumenta con presiones inspiratorias en
laboca (Pimax) menores de 60 cm H20.

Sin embargo, en poblacién intervenida con RVP, que mantienen la distensibilidad de la caja
toracica, y que disminuyen la pendiente maxima de declinacién de la CV, el requerimiento de
SVN en la noche sucede después de los 18 afos y luego después de los 19 - 22 anos se requiere
extender a SVNC, muchas de la veces con valores muy por debajo 1litrode CV 0< 30 - 20% del
valor predicho.

Elcompromiso delos musculos bulbares inervados es més tardio y es el inico que no tiene una
ortesis de manejo, como el RVP, la facilitacién de la tos para los misculos espiratorios y el
SVN paralos misculos inspiratorios. No obstante, el uso durante el dia de SVN en programacion
de asistido controlado por volumen control (AC-VC) de 700-1500 ml, con PEEP/EPAP de O cm
H?20, inspirando voluntariamente volimenes variables y segiin demanda a través de una pieza
bucal, 4 veces por minuto, es decir, entre espiracion y espiracion con intervalos de 15 segundos,
les entrega un tiempo suficiente para su alimentacién por boca, sin tener que recurrir a una
gastrostomia.

Los procesos de preparacion para la transferencia deben iniciarse en periodos de adolescencia
temprana, favoreciendo el conocimiento (autoconocimiento), para las mejores deliberaciones
posibles que generen sobrevida y calidad de vida con respeto a principios de justicia distributiva.
Los cuidados paliativos universales deben ser considerados como una oferta disponible no s6lo
en los quiebres de la trayectoria de la enfermedad en etapas muy avanzadas o finales.
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X. CONCEPTOS CLAVEY

58

RECOMENDACIONES

Es necesario ampliar la base conceptual de los profesionales tratantes, para comprender que
esencialmente ninglin paciente con ENM de presentacion infantojuvenil, como es la DMD,
incluso aquellos con compromiso bulbar severo, necesitan una TQT para vivir.

Es necesario comprender que muchos de estos pacientes en cuidados criticos, pueden ser
extubados a SVN y AMT sin requerir TQT. Entendiendo que la causa de fallo del destete
del ventilador, una vez que los pulmones estan lo suficientemente sanos y que la SpO2
permanece normal con aire ambiente, tanto en sus modalidades de soporte invasivo o no
invasivo, ocurre por dos razones: fuerza muscular de la bomba respiratoriainadecuada para
respirar (fallo ventilatorio), y/o incapacidad para eliminar las secreciones de las vias
respiratorias (falla tusigena), asociada generalmente al deterioro de los MBI.

Es necesario reconocer que muchos pacientes con TQT pueden ser decanulados para ser
manejados con cuidados respiratorios no invasivos.

Es necesario impulsar y fortalecer los conocimientos cientificos para lograr las capacidades,
habilidades y destrezas del personal médico, enfermeras, kinesiélogos y familiares que
participan en la atencién directa de pacientes con DMD que requieren asistencia
ventilatoria prolongada.

Es necesario impulsar el conocimiento practico del SVN como la alternativa mas eficaz para
asegurar la CVRS, manteniendo la meta centrada en el cuidado individualizado y seguro
en suhogary con sus familias.

Es necesario en pacientes con ENM y pulmones sanos (sin anomalias del intercambio
gaseoso) entender que la oxigenoterapia no los beneficia y mas atin puede empeorar su
situacion clinica, sino es entregada con SVN completo.

Es necesario impulsar el conocimiento en estrategias complementarias al SVN, como es
la tos asistida manual y mecéanica, ademas de incentivar la educacién continua de los
profesionales de la salud, integrandolos en actividades modulares en los paises
latinoamericanos.
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XII.CASO CLINICO

Distrofia Muscular de Duchenne Avanzada

Diego es una persona con DMD que conocimos hace 3 anos atras. A solicitud de su madre por
medio de la fundacién Duchenne llegamos hasta su hogar. Al llegar nos encontramos con el
tipico abordaje que se le da en esta parte del mundo a las personas con problemas neuromuscu-
lares. Nos recibi6 la madre de Diego quien con los recursos ha tratado de darle la mejor vida
posible a su hijo. Diego, quien tenia 25 anos en aquel entonces y que nunca recibié ni terapia
corticoidea ni se someti6 a cirugia de correccién de su escoliosis, hacia vida en cama
principalmente.

El es un joven muy noble, que siempre te recibe con una sonrisa, a pesar que al momento de
conocerlo no se encontraba bien de salud. Recibia administracién de oxigeno 3 L/min por
naricera, sin ventilacién mecanica y con signos vitales poco auspiciosos. Su corazén latia mas
rapido de lo normaly su saturacion de oxigeno a duras penas pasaba 87%.

Junto a él se encontraba con un companero fiel (su ventilador mecanico no invasivo) el cual lo
acompana desde hace algunos afos. Lamentablemente a raiz del abordaje tradicional y la
desinformacién, su ventilador estaba programado insuficientemente y solo lo utilizaba de
noche. Sumado a esto, la interfaz utilizada no era la mas 6ptima. Le provocé una herida por
presion en el puente nasal. Lo que no solo inducia dolor intenso, sino también imposibilitaba
usar el ventilador. A pesar de la condicion en la que se encontraba, Diego seguia sonriendo,
dandonos testimonio de esperanza. A pesar dela adversidad, una actitud positiva siempre trae
buenas cosas.

Le realizamos una evaluacién funcional respiratoria, queriamos objetivar su condicién y
asi saber que es lo que debiamos hacer. Su capacidad vital (CV) era baja (390 ml), tan baja
que apenas le daba autonomia ventilatoria para unas horas sin apoyo. Requeria si o si de su
ventilador. Su flujo de tos basal era disfuncional (120 L/min), tanto que no le permitia remover
secreciones con un alto riesgo de que un simple resfriado pudiese convertirse en algo mortal.
Sumado a esto, con la debilidad muscular respiratoria que presentaba, el uso de oxigeno sin
ventilaciéon puede llegar a ser mortal, narcosis hipercapnica inducida por oxigeno y muerte, sin
asistencia pararespirar.
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Volumen pulmonar (L)

Figura A. Capacidad Vitaly Capacidad Maxima de Insuflacion. En la figura se puede ver en azul
el comportamiento de la CV durante el tiempo, la cual se mantiene estable desde su primera
evaluaciéon . En verde se observa la CMI, la cual comenzé a aumentar paulatinamente desde la
incorporacion de los ejercicios de RVP hechos por la madre de Diego. Este aumento es fundamental
para poder generar flujos de tos funcionales.
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Los cuidados respiratorios no invasivos son los pilares del tratamiento respiratorio en las
enfermedades neuromusculares (ENM) estos incluyen al reclutamiento de volumen pulmonar
(RVP), la facilitacion de la tos manual o mecanica (TAM o AMT) y el soporte ventilatorio no
invasivo (SVN). Estos le permiten a cualquier persona con ENM poder mantenerse con una
adecuada funcién respiratoria y lejos de tubos de traqueostomias innecesarios. Diego
necesitaba de todo esto con prontitud. Comenzamos con el RVP educando a él y a su mama en
como realizar el apilamiento de aire asistido, luego de mostrarles la capacidad maxima de
insuflacion(CMI) lograda al realizar esta maniobra (1650 ml), notablemente mejor a su CV
basal. Este registro nos permiti6 reconocer que Diego era capaz de contener mas de un litro
extra de aire dentro de sus pulmones una vez que realizara este ejercicio. Luego medimos su
tos desde esta CMI (220 L/min), la que mejoraba, pero aun bajo los flujos de normalidad
que aseguren la remocion de secreciones (270 I/min). Sin embargo, luego de realizar asistencia
de su musculatura respiratoria sistematicamente con RVP Diego fue capaz de generar flujos
funcionales (280 L/min). Asi fue que, su madre, la cuidadora principal comenz6 a educarse en
como hacer estas técnicas y se quedoé con la tarea imperiosa de realizarlas a diario.
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La tos funcional fue una parte de la solucién, pero nos quedaba mejorar su ventilacién.
Cualquier persona con debilidad de la musculatura de la bomba ventilatoria necesita de al
menos 15 cm H20 de diferencial de presién y prescindir de la presion positiva al final de la
espiraciéon (EPAP) para mantener una adecuada ventilacion alveolar, darle descanso a sus
musculos basalmente debilitados, con mayor confort para una ventilacién continua, y no el
tipico 12/6 cm H20 que es solamente asistencia pero no soporte vital, siendo insuficiente y por
lo demas molesto.

El tipo de interfaz tampoco da lo mismo, mantener la boca libre de ventilacién permite hablar
y comer a medida que te vuelves tan débil que necesitas del ventilador para respirar continua-
mente. Le sugerimos a la madre de Diego una interfaz nasal con almohadillas nasales que
permitiese liberar la presién en el puente nasal que le provocé la herida. Nos fuimos de su hogar
prometiendo volver y estar atentos a su salud, como de las dudas que pudiesen tener. No
supimos de ellos en algunas semanas, pero luego la madre reporté mejoria de su condicion,
satisfaccion por el trabajo realizado y fiel conviccién de que todo iba mejorando.

Enlas siguientes visitas observamos que la condicién de Diego mejoraba, aunque tenuemente,
situacion esperable en una condicion de vida avanzada, con una CV que se mantuvo dentro de
la meseta tardia identificada, pero sin empeorar, qué es lo habitual en la historia natural de la
enfermedad. Lo mismo pas6 con los flujos de tos basales. Eso nos hace saber que Diego
requiere de soporte completoy ahi su madre es fundamental.

Enlasevaluaciones posteriores seriadas pudimos observar como la CMIylos flujos de tos iban
en mejoria, posicionandose sobre los umbrales de funcionalidad, ASEGURANDO que un
resfriado comiin y corriente no pondra en riesgo la vida de nuestro amigo.

Los ejercicios recomendados mantendran el pulmén de Diego abierto y distensible para
permitirle respirar con mas facilidad. La asistencia de la tos permitira mantener una via aérea
permeable libre de secreciones y con saturaciones consideradas normales y el SVN suplird a
sumusculatura respiratoria, para darle descanso al ventilarse y mantenerla preparada para
soportar las desconexiones del soporte.
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Pico Flujo Tosido (L/min)

Figura B. Flujos de tos en sus distintas variantes. E! flujo mdaximo de tos realizado por el paciente
(PFT) se puede observar que se ha mantenido estable en el tiempo. Al medir el flujo mdximo de tos
desde CMI (PFT desde CMI) logra generar flujos de tos que han ido aumentando en el tiempo y que se
acercan a flujos de tos funcionales. Al realizar la medicion de PFT desde CMI con una compresion
toracoabdominal (PFT desde CMI+ CTA) es posible potenciar los flujos de tos y llevarlos hasta flu-
jos funcionales, capaces de remover secreciones. La tiltima maniobra fue realizada integramente
por la madre de Diego.
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:/Que nos ensendy que le agradecemos a Diego, su mamay Fundacion
Duchenne Chile?

Educar, educar, educar es la solucion a todos estos problemas. Si bien llegamos tarde para
abordar a Diego y mostrarle a él y su familia como podia mantenerse de mejor forma, hoy en dia
la mama de Diego (en Chile, en Latinoamérica y posiblemente en todo el mundo las madres
cuidan), es una experta en la realizacion de las técnicas, nos llama cada vez menos (por
lo que tiene autonomia y esta en buena condicién) y lo mejor de todo Diego con 27 afnos se
mantiene feliz conla sonrisaluminosa que lo caracteriza. Ely sumadre hanlogrado estandares
que ellos definieron de autoeficacia.

Con el agradecimiento de los autores a todas las personas con DMD

que hemos conocido y conoceremos
Enero2025
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XII. EPILOGO

Decisiones Eticas méas alla de las Decisiones Técnicas

Lahumanizacion de la atencién en salud es el reconocimiento del otro como persona durante
el acto del cuidado, considerando el respeto a la dignidad, los derechos inherentes a todo ser
humanoy el derecho a salud como elemento primordial en este relacionarse.

Eslaaproximacion empatica del pleno reconocimiento del otro, mostrando el escenario com-
pleto de alternativas posibles, para el ejercicio pleno de la deliberacion. Del punto de vista de
los sistemas pagadores yla sociedad en su conjunto, en el caso de las personas con complejidad
meédica, necesidades especiales y dependencias tecnologicas, parece importante ofertar cui-
dados estandarizados, que teniendo costos razonables, incorporen las estrategias de cuidados
respiratorios no invasivos independiente de la posibilidad del uso o no de nuevas tecnologias
farmacolégicas o de asistencias emergentes, como una oferta universal, que contribuya a me-
jores resultados clinicos, financieros, calidad de vida, carga del cuidador, justicia distributiva
y retorno social. Una célula funciona por constantes bioldgicas, pero un sistema por variables
éticosociales.

Francisco Prado Atlagic
Santiago de Chile, Diciembre 2024
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DISTROFIA MUSCULAR DE

DUCHENNE

ABORDAJE RESPIRATORIO Y CUIDADOS PALIATIVOS COMO
ESTRATEGIA DE CUIDADOS HUMANIZADOS

La Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) es una condicién que, con un
soporte apropiado, permite la transicion desde la edad infantojuvenil ala edad
adulta. El gran paradigma de cambio ha sido el enfoque de los cuidados
respiratorios no invasivos, la medicacién cardioprotectora y otras recomenda-
ciones en salud.

La humanizacién de la atenciéon en salud es el reconocimiento del otro como
persona durante el acto del cuidado, considerando el respeto a la dignidad y el
derecho a salud como elemento primordial en este relacionarse, con una
aproximaciéon empatica, mostrando el escenario completo de alternativas
posibles, para el ejercicio pleno de la deliberacion.

Del punto de vista de la sociedad en su conjunto, en el caso de las personas con
complejidad médica, necesidades especiales y dependencias tecnolégicas, como
son los pacientes con DMD en etapas avanzadas de su enfermedad, parece
importante ofertar cuidados estandarizados, que teniendo costos razonables,
incorporen las estrategias de cuidados respiratorios no invasivos independiente de
la posibilidad del uso o no de nuevas tecnologias farmacolégicas o de asistencias
emergentes, como una oferta universal, que contribuya a mejores resultados clinicos,
financieros, calidad de vida, carga del cuidador, justicia distributiva y retorno social.

Es aqui, donde los temas que esta publicacién aborda parecen altamente relevantes
para evitar muertes prematurasy permitir sobrevida con calidad de vida.

i
/

R I B




