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EDITORIAL

Estimados socios y amigos de SOCHINEP:

Comenzamos nuestra tercera edicion del afio 2017 recordando a Darwin Gatica, kinesiélogo muy querido, quien
ademas de ser una gran persona realizo un gran aporte a nuestra especialidad, con sus publicaciones relacionadas con

el sistema neuromuscular y cardiorespiratorio. Sus colegas y amigos le dedican sentidas y acertadas palabras.

El seguramente habria compartido y reflexionado acerca del contenido de fondo del segundo articulo, que tiene
el propdsito fundamental de otorgar mejor calidad de vida a nuestros pacientes con enfermedades neuromusculares.
En noviembre del afio pasado, en Montevideo, Uruguay, se reunieron mas de 200 profesionales, médicos, kinesidlogos
y enfermeras, bajo el liderazgo del Dr. John Robert Bach. La discusion se centro en los problemas respiratorios mas
frecuentes de nifios y adolescentes con enfermedades neuromusculares y las diferentes modalidades de asistencia
ventilatoria no invasiva, terapias respiratorias complementarias, protocolos de retiro de traqueostomia, extubacion y
decanulacion. Agradecemos al Dr. Francisco Prado y al grupo de autores su generosidad al compartir los contenidos de
esta jornada.

El articulo siguiente es una puesta al dia acerca del manejo de la crisis de asma, con propuestas de tratamiento

escalonado. Y finalmente mostramos una serie de interesantes casos clinicos.

Les saluda

Comité Editorial

Santiago, julio de 2017
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~ EN MEMORIA: ,
KINESIOLOGO DARWIN GATICA SOLIS,
SU LEGADO PERDURARA POR SIEMPRE

(26 DE MARZO0 1983 — 30 DE MARZ0 2017)

Ivan Rodriguez-Nufez "2, Homero Puppo ®, Daniel Zenteno 24, Roberto Vera 23, Rodrigo Torres-Castro 3
1. Laboratorio de Biologia del Ejercicio, Escuela de Kinesiologia, Facultad de Ciencias de la Salud,

Universidad San Sebastian, Concepcion.

2. Programa Nacional de Asistencia Ventilatoria Domiciliaria, Ministerio de Salud.
3. Departamento de Kinesiologia, Facultad de Medicina, Universidad de Chile.
4. Departamento de Pediatria, Facultad de Medicina, Universidad de Concepcion.

Preguntarse el “por qué” es un absoluto sinsentido, y
el “para qué”, es un proposito que cuesta vislumbrar en estos
momentos de pesar. Solo el tiempo nos dara la sabiduria para ir
descifrando los anagramas que nos deja su partida.

Debemos agradecerle a la vida por habernos permitido
conocer una persona brillante, con un sentido de responsabilidad
sin igual, con una extrema bondad y entrega. Era la amalgama
perfecta entre humildad y grandeza, como pocos, mas bien como
ninguno.

Su pasion por las ciencias lo convertia en un
sofiador innato con una capacidad reflexiva sin igual. Era de
esos kinesiologos con el talento de integrar la clinica y la
investigacion a su quehacer, y en este contexto, buscar siempre
en el horizonte aquellos caminos donde la entropia no permite
dilucidar con claridad su direccionalidad. No obstante, su gran
capacidad de abstraccion cognitiva le permitia siempre romper
ese indeterminismo y transformar lo inverosimil en la verificacion
concreta de una hipotesis cientifica. Muchas de ellas son hoy
referencia para nosotros.

Su aporte a la kinesiologia cardiorrespiratoria posee,
sin lugar a dudas, un caracter multidimensional. Entre su legado
se encuentra el desarrollo del estudio que permitio determinar los
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valores de referencia del test de marcha de 6 minutos en nifios
sanos chilenos (1), los cuales han permitido la consolidacion de
esta prueba como un sine qua non en los protocolos de evaluacion
funcional en nifios con diversas entidades nosolégicas. También
contribuyd significativamente en diversas lineas de investigacion
alusivas a la kinesiologia cardiorrespiratoria infantil, entre ellas
destaca: el estudio de la percepcion de esfuerzo infantil (2-4),
la construccion de las guias de rehabilitacion para nifios con
enfermedades respiratorias cronicas (5), entre otros aportes que
sin duda han cimentado el desarrollo de nuestra disciplina (6,
7). Adicionalmente, fue un promotor activo de la medicina del
suefio en la zona centro sur de nuestro pais (8,9), dictando un
sinnimero de charlas, cursos y capacitando a quienes quisieran
formarse en esta area emergente. Por otro lado, fue un entusiasta
formador de futuros kinesidlogos, a quienes le entregaba, sin
mezquindad alguna, todos los conceptos que permitian a sus
pupilos, no solo aprender de metodologia de la investigacion y
kinesiologia cardiorrespiratoria infantil, sino también, avanzar
hacia la consolidacion de un ethos que buscaba transformar al
profesional kinesiologo en un sujeto de valor, con una sdlida
base humanistica y cientifica.

Su partida ha remecido la vida de muchos, en especial,

la de sus pacientes del programa nacional de asistencia
ventilatoria domiciliaria (AVNI) de Concepcion y sus familias. En



En memoria: Klgo. Darwin Gatica Solis

Neumol Pediatr 2017; 12 (3): 101 - 102

ellos, no solo contribuyo al tratamiento de su enfermedad, sino
también, sembro una luz de alegria y esperanza de que el mundo
tiene mas que mil razones para sonreir.

La partida de Darwin ha dejado en nuestra vida y en
la de muchos colegas, un vacio que sera imposible de volver
a llenar. Compartiamos convicciones, suefios, valores, tantos
proyectos en conjunto. No sera facil seguir el camino sin él. Sin
embargo, desde el lugar “alto” en el que se encuentra, junto al
creador, no nos cabe duda que energizara nuestras motivaciones
para transformar en realidad esas ideas y suefios cientificos en
los que estabamos embarcados.

Quisiéramos enviarle un gran abrazo especialmente a
su familia y seres queridos; y también a tantos profesionales
de la salud, alumnos y especialmente los nifios, sus queridos
pacientes, que compartieron con él hasta el final de sus dias.

Y para ti colega y amigo, muchas gracias por todo.

Vuela alto, hasta siempre...
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CUIDADOS RESPIRATORIOS PARA PACIENTES

CON ENFERMEDADES NEUROMUSCULARES
RESPIRATORY CARE FOR PATIENTS WITH NEUROMUSCULAR DISEASES
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ABSTRACT

Non-invasive respiratory care, combining with ventilatory support, initially at night and then during 24 hours/day, even in
patients with minimal vital capacity and the implementation of specifics techniques like mechanically assisted coughing, glossopharyngeal
breathing and air stacking, have contributed to a better quality of life and survival of patients with neuromuscular diseases. It is essential
for health care professionals to know all the therapeutic possibilities for their patients and their families, so as the disease progresses it
would facilitate their decision-making. Technological advances and proper training for patients and caregivers facilitate the stay at home
and promote their autonomy and integration, without depending on hospital nor permanent nursing care.

In November 2016 it was carried out the Noninvasive Ventilatory Support workshop/meeting with more than 200 physicians,
physiotherapists, respiratory therapists and nurses in Montevideo, Uruguay. It was conducted by Dr. John Robert Bach, Medical Director of
the Center for Non-Invasive Mechanical Ventilation at Rutgers New Jersey School of Medicine in Newark, New Jersey. Dr Bach is recognized
worldwide for his extensive background in studies and publications on noninvasive ventilation and neuromuscular diseases.

Keywords: neuromuscular diseases, non invasive ventilation, assisted cough, glossopharyngeal insufflation, air stacking,
tracheostomy

RESUMEN

Los cuidados respiratorios no invasivos, combinando la asistencia ventilatoria, inicialmente nocturna y luego durante las
24 h del dia, incluso en pacientes con capacidad vital minima, mas la implementacion de estrategias complementarias de tos asistida,
respiracion glosofaringea y apilamiento de aire (air stacking) en forma activa o pasiva han contribuido a una mejor calidad de vida y
sobrevida de los pacientes con enfermedades neuromusculares. Resulta esencial que los profesionales de la salud, conozcan todas las
opciones terapéuticas al informar a sus pacientes y sus familias, de modo que ellos puedan tomar sus mejores decisiones en la medida que
la debilidad e hipoventilacion progresen. Los avances tecnolégicos, la capacitacion de los pacientes y sus cuidadores facilitan su estadia
en el hogar sin depender de instituciones o cuidados de enfermeria permanentes, promoviendo su autonomia e integracion, disminuyendo
el riesgo de falla respiratoria conducente a intubacion endotraqueal y/o a traqueostomia. Los dias 24 y 25 de noviembre del 2016, en
Montevideo tuvo lugar un encuentro de capacitacion en cuidados respiratorios no invasivos con mas de 200 profesionales médicos,
kinesiologos y licenciadas de enfermeria, destacando los avances y experiencia consolidad por el Dr. John Bach en mas de 30 afios de
ejercicio profesional en pacientes con sindromes de hipoventilacion secundario a enfermedades neuromusculares y otras condiciones
que debilitan la bomba respiratoria. Las recomendaciones claves se resumen en este articulo, destacando como estos avances requieren
impulsar un cambio de paradigma en la forma en que los profesionales de la salud ven y tratan a estos individuos.
Palabras clave: enfermedades neuromusculares, asistencia ventilatoria no invasiva, tos asistida, respiracion glosofaringea,
traqueostomia

Correspondencia:

Dr. Francisco Prado Atlagic

Servicio Pediatria

Departamento de Pediatria

Campus Centro Universidad de Chile.
Hospital Clinico San Borja Arriaran

Santa Rosa 1234 — Santiago

Correo electronico: fpradoatlagic@gmail.com
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Cuidados respiratorios para pacientes con enfermedades neuromusculares

Neumol Pediatr 2017; 12 (3): 103 - 113

ABREVIATURAS
ENM: AVNI: BIPAP: High Span CVRS: AME:
Enfermedad Asistencia Presion positiva BIPAP: Calidad de Vida Atrofia muscular
neuromuscular ventilatoria en 2 niveles o Presiones relacionada a espinal
no invasiva Binivelada diferenciales salud
SMN: prolongada elevadas mas de cv:
Gen de CPAP: 10 cm de H,0 CNVS: Capacidad vital
supervivencia de A/C: Presion continua Soporte ventilatorio
la motoneurona Modalidad positiva en las RPM: no invasivo con PETCO,:
asistida controlada vias aéreas para Respiraciones presion positiva G0, espirado
MIC: por volumen o tratar el SAOS por minuto intermitente maximo o
Capacidad presion continuo (24h) Endtidal CO,
maxima DM: Sp0,;:
de insuflacion DMD: Distrofia mioténica Saturacion de la ELA: GPB:
Distrofia muscular oxihemoglobina a Esclerosis lateral Respiracion
PtcCO,;: de Duchenne MIP: través de oximetro amiotrofica glosofaringea
CO, transcutaneo Presion inspiratoria de pulso
OVAS: maxima en boca PCF: SAOS:
PFM: Obstruccion de la MEP: Pico flujo de la tos Sindrome apnea
Peakflow meter via aérea superior Air Stacking: Presion espiratoria obstructiva del
o flujometro Apilamiento de aire maxima Ambu bag: suefo
FEF: en forma activa Resucitador manual
Flujo espiratorio LVR: para realizar tos TRS:
maximo Coughassist: Lung volumen asistida manual Trastorno
Dispositivo mecanico recruitment o respiratorio del
Lipseal: de tos asistida reclutamiento PSG: suefo
Interfase no invasiva de volimenes Polisomnografia
de pieza bucal con pulmonares (activa
selle labial 0 pasiva)
EPOC:
Enfermedad
pulmonar
obstructiva
cronica
“Ningun nifio, adolescente o adulto que pueda colaborar necesita una
traqueotomia aunque tenga marcada debilidad para respirar o toser”
“No cooperative infant, child, or adult needs a tracheostomy tube
because they are too weak to breath or cough.”
Dr. John R. Bach, MD
INTRODUCCION alin mas en aquellos con ventilacion mecanica prolongada (4,5).

La sobrevida de pacientes con enfermedades
neuromusculares (ENM) y dependencias tecnolégicas especiales
ha mejorado principalmente por los cuidados respiratorios
especializados, como es la asistencia ventilatoria mecanica no
invasiva prolongada (AVNI), incluyendo la ventilacion con pieza
bucal y protocolos complementarios de tos asistida (1-3).

Pese al impacto favorable de estas practicas, esperable
en la calidad de vida relacionada a salud (CVRS) del paciente
y su familia, las cargas sicoldgicas, sociales y financieras
constituyen procesos que requieren evaluaciones en el dominio
de la bioética, especialmente desde la perspectiva moral de las
familias y en la dimension vivencial de lo que realmente significa
criar, educar y rehabilitar a un nifio(a) con discapacidad, cuando
aquello trastoca la estructura y funcionalidad del modelo familiar,

Actualmente en enfermedades genéticas, como es el caso
de la atrofia muscular espinal (AME) (6), existe el desarrollo
cientifico para conocer las mutaciones genéticas especificas y la
expresion de genes reguladores que modifican la presentacion
fenotipica de la enfermedad y por ende las posibilidades de un
mayor compromiso muscular, incluida la falla ventilatoria (7).
Del mismo modo las posibilidades de tratamientos
etiologicos de base genético, sistémico e intratecal, que
modifican estas expresiones fenotipicas, se estan desarrollando
por medio de estudios clinicos en pacientes con AME tipo 1y 2
(6-8). Ambas perspectivas abren nuevos desafios técnicos, pero
fundamentalmente éticos, al surgir la posibilidad de tamizaje
neonatal y antenatal para estudio de deleciones en el gen
de supervivencia de motoneuranas (SMN) tipo 1, como en el
numero de copias del gen regulador SMN tipo 2. Es asi como
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se podria identificar pacientes susceptibles de tratamiento con
oligonucledtidos intratecales o terapia genética con vectores
virales en etapa previa al compromiso respiratorio y conociendo
el numero de copias seleccionar mejores candidatos para
las mismas terapias (6,8). Por el contrario, en otras culturas,
creencias religiosas y legislaciones, los estudios genéticos
antenatales, en etapas tempranas del embarazo, han definido
algoritmos para consejeria a los padres de practicas abortivas,
en aquellas situaciones que se estima una alta posibilidad de
una presentacion clinica temprana (AME tipo 1) (9).

Sin embargo los pacientes y sus padres desconocen
si la financiacion de estos nuevos tratamientos en el tiempo
serda posible, una vez se demuestre efectividad, seguridad
y apropiadas evaluaciones de costo efectividad, desde la
perspectiva de lo socialmente aceptable. Esta valoracion
gtica parece no estar sustentada adn, menos en los paises de
economias intermedias como son los nuestros en América Latina
y requieren incluir principios bioéticos considerados como la
suma de conocimientos que orientan en un sentido racional la
accion humana de promover el bien (bienestar) y evitar el mal.
Estos se pueden resumir en autonomia, beneficencia, equidad
(justicia) y no maleficencia (10,11). Alun cuando estas nuevas
terapias se estan comercializando, cuyo alto costo, genera
discriminacion en el acceso, y cuyos resultados en la historia
natural de las enfermedades neuromuscular aun no esta del todo
definido, es necesario insistir en aquellas terapias respiratorias,
con logros sustantivos demostrados en las Ultimas décadas. Es
asi como el desarrollo de la AVNI 'y protocolos de tos asistida han
permitido mejorar la historia natural de casi la totalidad de las
ENM especialmente la distrofia muscular de Duchenne (DMD) y
AME. No obstante, en algunas de ellas con deterioro progresivo,
como es la AME tipo 1, caracterizadas por su evolucion mortal
sin apoyo ventilatorio, existe controversia en la factibilidad
técnica del soporte con AVNI durante las etapas tempranas
de la vida, especialmente en aquellos lactantes con trastorno
de la deglucion por compromiso bulbar severo que impida
sostener Sp0, estables sobre 95% (12-16). En funcion de esta
controversia, es frecuente que se planteen consideraciones
contrapuestas respecto a las implicancias bioéticas que dichas
decisiones provocan en los pacientes, sus familias y la sociedad
(11,17).

No obstante, incluso en estos pacientes con
compromiso bulbar severo y con imposibilidad de deglutir,
pero sin la espasticidad y distonia de los masculos faringeos,
presente en enfermedades del sistema nervioso central, como
son algunas variantes de la esclerosis lateral amiotrofica
(ELA), con compromiso de las motoneuronas superiores que
condicionan colapso y obstruccion de la via aérea superior
(1,17), es posible beneficiarlos estableciendo AVNI, protocolos
de tos asistida y alimentacion por gastrostomia, independiente
del grado de autonomia ventilatoria. De esta manera, evitando
la traqueostomia, es posible mantener el lenguaje, disminuir el
riesgo de lesiones secundarias sobre la via aérea, impactar en
aspectos de CVRS y disminuir los costos sanitarios (1,12,18).

Este articulo resume las recomendaciones clave
en los cuidados respiratorios de nifios y adolescentes con
enfermedades neuromusculares e hipoventilacion secundaria,
abordadas en las jornadas uruguayas de “Actualizacion en el
manejo respiratorio de pacientes con patologia neuromuscular”
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realizadas en Montevideo durante los dias 24 y 25 de noviembre
del 2016.

La informacion presentada se centra en los problemas
respiratorios mas frecuentes de nifios y adolescentes con ENM y
las diferentes modalidades de asistencia ventilatoria no invasiva,
en las terapias respiratorias complementarias como son tos
asistida manual y mecdnica, respiracion glosofaringea (GPB),
protocolos de retiro de traqueostomia, protocolos de extubacion
y decanulacion. Se identifican los errores mas frecuentes en la
evaluacion y manejo y se destaca como estos avances requieren
impulsar un cambio en el paradigma tradicional en que los
proveedores de salud ven y tratan a estos individuos.

BASES FISIOPATOLOGICAS

La bomba respiratoria desarrolla trabajo en la
medida que exista un comando respiratorio (ventilatory drive)
o0 control respiratorio eficiente y un sistema caja pulmén que
permita ejecutar dicha orden. Las ENM, tienen generalmente
en forma primaria un comando ventilatorio indemne que se ve
afectado en la medida que progresa la debilidad de los misculos
respiratorios y secundariamente se establece hipercapnia. No
obstante existen ENM como la distrofia miotonica (DM) y la
miopatia de Pompé de inicio tardio donde es posible encontrar
un compromiso primario del control respiratorio (19-21). Por lo
tanto en las ENM la capacidad de generar trabajo se ve afectado
por compromiso en grados variables de los distintos componentes
musculares respiratorios y por deformidades estructurales de la
caja, determinados a través de la cifoescoliosis asociada.

Los musculos respiratorios incluyen los musculos
inspiratorios, los musculos espiratorios para toser, y los
musculos bulbares para proteger las vias aéreas. Los musculos
inspiratorios y espiratorios pueden estar totalmente paralizados
sin necesidad de ser ventilado a través de una traqueostomia.
Esta situacion es posible si existe permeabilidad anatémica
y funcional de la via aérea alta (laringe, faringe y traquea), al
asistir los musculos inspiratorios mediante la aplicacion de
presion positiva en la via aérea durante la inspiracion de forma
no invasiva (AVNI) y esperar la relajacion pasiva de la caja
tordcica durante la espiracion.

La permeabilidad de las vias aéreas depende del
aclaramiento mucociliar y de poder toser eficientemente. La tos
se relaciona con 3 componentes: los volimenes pulmonares
determinados por la capacidad vital (CV) y la capacidad maxima
de insuflacion (CMI), la fuerza para la propulsion de la tos por los
musculos espiratorios y el adecuado cierre glotico que presuriza
el aire para su liberacion durante el expulsivo con la glotis abierta
durante la espiracion. Los musculos espiratorios son asistidos
mediante la aplicacién de presion negativa en las vias aéreas
0 presion positiva sobre la region toracoabdominal durante la
espiracion, o en forma combinada mecanica y manualmente
asistida. Sin embargo, la funcion de los musculos bulbares no
puede ser asistida.

En el seguimiento de los pacientes con ENM se debe
diferenciar la intensidad del deterioro de los componentes de
los musculos respiratorios y su impacto en las capacidades
ventilatorias, de tener tos eficiente y de proteger la via aérea
con una apropiada deglucion y permeabilidad de la via aérea
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supra glotica.

Cuando existe afectacion bulbar asociado a
enfermedades con compromiso de la motoneurona superior
puede existir signologia de obstruccion de la via aérea superior
(OVAS) por espasticidad a nivel de los musculos de la encrucijada
faringolaringea o supragloticos.

EVALUACION

La evaluacion funcional respiratoria ayuda en
determinar volimenes y capacidades pulmonares, la funcion de
los musculos a través de la evaluacion de las presiones maximas
inspiratorias y espiratorias en boca, de la funcionalidad de la
tos a través de las maniobras de pico flujo de la tos (PCF) y
la efectividad de la ventilacion a través de la determinacion no
invasiva de la oxigenacion (Sp0,) y CO,: CO, espirado méaximo
(PETCO,, end tidal CO,) o CO, transcutaneo (PtcCO,). Una
manera de evaluar indirectamente los musculos bulbares es
comparar los flujos espiratorios maximos (FEF) con la PCF, si la
Ultima disminuye y se equipara a la primera, es un indicador de
compromiso bulbar severo (22).

En las ENM generalmente la hipoventilacion es
inicialmente nocturna y luego progresa a hipoventilacion durante
el dia. De este modo los requerimientos ventilatorios progresan
de la misma manera. La limitante para establecer AVNI est4 dada
por la existencia de permeabilidad funcional y anatomica de la
via aérea alta.

En la evolucion natural de la funcién pulmonar
después de los 20 afios en sujetos sanos se pierde el 1 a 1.2%
de CV/afio. En los pacientes con DMD, el punto maximo de la
CV alcanzado (CVputeas) tiene lugar entre los 9 y 16 afios. A los
20 afios la CV suele disminuir hasta el 10% del valor predicho,
necesitando asistencia ventilatoria (23). Después de este CVpiatean,
los pacientes con DMD pierden del cinco al diez por ciento de
su CV cada afio (24). De la misma manera que disminuye la CV,
disminuye también la capacidad de toser. Esto se mide con la
determinacion del PCF. Cuando la capacidad vital desciende por
debajo del 40%, la PCF también caen por debajo de los 160
litros por minuto y la tos se hace inefectiva, de manera que el
paciente presenta un gran riesgo de desarrollar neumonia o fallo
respiratorio durante exacerbaciones respiratorias (25).

Los niveles de CO, en la sangre se miden,
indirectamente, con un “capnografo” que registra el PETCO,.
Otra metodologia no invasiva es la medicion del PtcCO,, ambas
tienen diferencias en los registros obtenidos que deben ser
consideradas al momento de su interpretacion (25). Cuando
la evolucion clinica del paciente hace sospechar que existe
hipoventilacion nocturna, la realizacion simultanea durante la
noche de monitorizacion no invasiva continua de la Sp0, y del
C0, aumenta la certeza de pesquisar esta hipoventilacion (27).

El espirdmetro se usa para medir la capacidad vital
con el paciente sentado y acostado y para medir la capacidad
maxima de insuflacion (MIC) luego de apilamiento de aire en
forma activa con air stacking con insuflacion manual, ambt o
con ventilacion por pieza bucal o con respiracion glosofaringea.
Seria de gran utilidad que todo médico clinico tuviese un
espirdmetro simple portatil, un flujometro (peak flow meter) para

medir el flujo méaximo de tos, un oximetro y un capnografo. Este
laboratorio basico funcional respiratorio puede ser realizado en
forma sencilla en la casa del paciente.

No es necesaria la realizacion de una bateria
completa de pruebas funcionales respiratorias a menos que
exista una buena razon para sospechar compromiso pulmonar
que condicione un trastorno de ventilacion/perfusion 'y
secundariamente hipoxia. Algunos laboratorios normalmente no
realizan la espirometria con los pacientes en decubito supino,
que es la posicion preferida para dormir y la posicion en la cual
la capacidad vital es frecuentemente menor. Tampoco miden la
capacidad maxima de insuflacion, ni el flujo maximo de tos ni el
CO0, a través de monitorizacion no invasiva.

No se debe realizar de forma rutinaria una gasometria
arterial, ya que es dolorosa y el paciente hiperventila a
consecuencia del dolor falseando las mediciones de CO,. La
monitorizacion continua nocturna de la oximetria de pulso, el
end-tidal CO,, y una determinacién del nivel de bicarbonato
venoso para saber si el paciente esta hipoventilando durante
mucho tiempo, son mediciones facilmente realizables. Cuando
se sabe que la capacidad vital es baja, el CO, en el aire espirado
es alto durante el dia y los pacientes presentan sintomas diurnos,
sabemos que el CO, es mas alto durante el suefio. Sin embargo,
cuando los pacientes no presentan sintomas claros y tienen CV
normal o limite, es Util realizar una monitorizacién nocturna de
la oximetria y capnografia sin otras pruebas adicionales de alto
costo, como es una polisomnografia (PSG). Este dltimo examen
es Util al existir sintomas potencialmente atribuibles a trastornos
respiratorios del suefio (TRS) en pacientes con CV normal sin
clara confirmacion que exista desaturacion y retencion de
C0,. No presta utilidad sino se verifica hipoventilacion con
monitorizacion simultanea de la Sp0,/PETCO, y la pesquisa solo
se centra en los eventos respiratorios (apneas, hipopneas). En
pacientes con AVNI puede ser Util para la pesquisa de eventos
residuales (28).

OBJETIVOS DE LA TERAPIA RESPIRATORIA

Los objetivos del tratamiento a largo plazo son
prevenir el fallo respiratorio, las hospitalizaciones, la necesidad
de intubacion y traqueostomia. Los objetivos intermedios son
1) mantener la “compliance” (distensibilidad) y elasticidad de
los pulmones y de la pared tordcica, permitir hablar mas alto
y lograr mejores flujos de tos mediante insuflaciones maximas
regularmente realizadas, 2) maximizar los flujos de tos, 3)
mantener esencialmente normal la ventilacion durante todo el
dia.

Para pacientes con enfermedad neuromusculares el
primer objetivo, el almacenamiento de aire se realiza usando
un resucitador manual (Ambu bag) o un ventilador de volumen.
Se suministra mediante una pieza bucal simple, una pieza
bucal con “lipseal’, o con una interfase nasal. Al paciente se
le dice que recibird de forma consecutiva volimenes de aire
que mantendrd cerrando la glotis hasta que los pulmones estén
completamente llenos de aire. De este modo, el acimulo de aire
del paciente llega hasta la capacidad maxima de insuflacion. En
pacientes con CV muy reducida hasta etapas avanzadas de su
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enfermedad son capaces de lograr casi la normalizacion de la
misma con air stacking. Otra manera de conseguir la maxima
capacidad inspiratoria es con la respiracion glosofaringea
(29,30). La capacidad maxima de respiracion glosofaringea
suele ser a menudo la capacidad inspiratoria maxima, una
maniobra correcta se logra no usando el diafragma ni ningun
musculo debajo del cuello, en pacientes con CV < 1000 ml
se pueden logran volimenes maximos de insuflacion de 3000
ml, permitiendo toser, hablar alto y mantener las vias aéreas
limpias de secreciones. Esta maniobra activa de reclutamiento
se logra en vez de usar soporte ventilatorio diurno en 25% de los
pacientes con DMD y 70% de los pacientes con lesién medular
alta. Los pacientes con disfuncion bulbar severa y traqueostomia
pierden la capacidad de realizar respiracion glosofaringea.

La insuflacion del térax a través de la AVNI permite
el crecimiento de la caja toracica y pulmon, es asi como los
pacientes con AME tipo 1 que no son precozmente ventilados
tiene un prondstico muy pobre. Cuando los pulmones de
los nifios pequenos con AME tipo 1 no reciben un rango de
movilidad y un mayor volumen de aire que el volumen corriente,
estos no crecen normalmente y la pared tordcica desarrolla un
“pectus excavatum”. En el momento en que los nifios con AME
tipo 1 presentan respiracion paradojica, es decir que el tdrax
se deprime mientras el abdomen se expande con la respiracion
requieren Soporte Ventilatorio No Invasivo Nocturno.

El segundo objetivo de la insuflacion pulmonar es
optimizar los flujos de tos. La acumulacion de secreciones en las
vias aéreas es la primera causa de neumonia, colapso pulmonary
fracaso en el destete de la ventilacion mecanica. La acumulacion
de secreciones respiratorias en el bronquio principal izquierdo
puede ocasionar atelectasia masiva del pulmon izquierdo. En los
pacientes con enfermedades neuromusculares, especificamente
DMD el 90% de la mortalidad y episodios de fallo respiratorio es
debido al fallo de los musculos espiratorios para toser y expulsar
de forma efectiva las secreciones de las vias aéreas. La tos
empieza con una inspiracion profunda, luego la glotis se cierra
durante 0.2 segundos aproximadamente y se genera una presion
toracoabdominal por los musculos del torax y abdomen de unos
200 centimetros de agua. En la tos normal se genera un volumen
de aire de 2.3 L con un flujo de 6 a 20 L/s. No es posible esperar
que pacientes con CV de 500 ml puedan toser efectivamente
incluso con asistencia manual.

Para cualquier paciente con una CV inferiora 1.5 L s
necesario almacenar un volumen de aire antes de toser con o
sin asistencia, por ejemplo utilizando una bolsa de resucitacion
(ambu bag). Esta es una forma de asistencia manual a la tos
lograda después que el paciente hace una insuflacion maxima y
la espiracion es asistida poniendo las manos sobre el abdomen
para que el aire sea empujado hacia la glotis abierta. Esta
compresion abdominal rapida genera un flujo de tos asistida
medible con un medidor de pico flujo. También es posible lograr
una compresion abdominal con un brazo cruzado sobre el pecho
para prevenir la expansion paraddjica del torax. Con tos asistida,
el flujo puede superar 160 I/m, siendo este el motivo por el cual
los pacientes neuromusculares pueden utilizar la VNI en forma
permanente sin traqueostomia (31).

El “Cough Assist™ proporciona un volumen de aire
profundo, normalmente a presiones de 40 a 60 cm H,0. Esto

es seguido de una caida en la presion de -40 a -60 ¢cm H20.
Esto crea un flujo de tos de 600 LPM, sobre 300 LPM resultan
flujos efectivos. Durante la presion negativa se puede aplicar
ademas una compresion toraco-abdominal. El Cough Assist™ es
muy efectivo para nifios por encima de los dos afios y medio.
Cuando los nifios pequefios no pueden cooperar, se les debe
aplicar insuflaciones y exuflaciones en sincronia a la inspiracion
y espiracion. Es un elemento mecanico muy Util para pacientes
con severa disminucion de la CV y es fundamental en los
protocolos de decanulacion y extubacion asociados a la AVNI.
Se puede utilizar a través de una pieza bucal, interface orofacial,
tubo orotraqueal o tubo de traqueostomia (32-34).

ERRORES MAS FRECUENTES

Los pacientes con enfermedad pulmonar tienen
generalmente incapacidad para oxigenar la sangre y no
incapacidad para ventilar. Estos pacientes con insuficiencia
respiratoria cronica hipoxémica pueden a menudo vivir por
mucho tiempo gracias a la oxigenoterapia. Los pacientes con
déficit primario en la ventilacion, por otra parte, tienen una mayor
incidencia de morbilidad y mortalidad cuando son tratados con
oxigeno. En estos pacientes con hipoventilacion los errores mas
comunes incluyen una mala interpretacion de los sintomas. A
diferencia de los pacientes con enfermedad pulmonar obstructiva
cronica (EPOC), fibrosis quistica y bronquiolitis obliterante post
viral, que pueden caminar y refieren disnea, los pacientes con
ENM que no pueden caminar, no refieren disnea, aun cuando
estan a punto de tener fallo respiratorio y paro respiratorio
secundario. Estos pacientes presentan ansiedad y dificultad para
dormir, entendiendo que al dormirse, la ventilacion y la tos se
aboliran. Cuando estos pacientes consultan en los servicios de
urgencia y son tratados con oxigenoterapia e incluso sedantes,
frecuentemente son intubados como resultado de la depresion
respiratoria ocasionada por el oxigeno.

El empleo de ayudas manuales o mecanicas para la
tos es mas efectiva y mucho menos perjudicial para las vias
respiratorias que la succion o aspiracion mediante una sonda.
Por otro lado, la succion a través de la nariz, la boca, tubos
orotraqueales o traqueostomias no logra un apropiado efecto
en las vias aéreas especialmente a izquierda y produce una
disrupcion del sistema de aclaramiento mucociliar.

No debemos jamas pensar en la oxigenoterapia
a menos que se haya hecho primero el intento de normalizar
la saturacion de la oxihemoglobina. Esto deberia realizarse a
través de la utilizacion de VNI y limpieza de secreciones de las
vias aéreas mediante tos asistida (35). Solo se puede usar O,
si el paciente esta intubado o a punto de serlo, o en pacientes
con sedacion paliativa en fase terminal. La oxigenoterapia
domiciliaria nunca es apropiada para pacientes con déficit
primario de la ventilacion. El oxigeno suplementario deprime el
centro respiratorio, incrementa la fuga aérea a través de la boca
en 10s pacientes que estan recibiendo ventilacion no invasiva
nasal, ademas provoca hipercapnia y enmascara la presencia de
secreciones respiratorias en las vias aéreas porque la saturacion
de oxigeno parece normal. Los pacientes con enfermedad
neuromuscular que reciben oxigeno en el domicilio desarrollan
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fallo respiratorio mas pronto que los pacientes no tratados con
oxigeno o aquellos tratados con ventilacién no invasiva.

Es asi como los pacientes con patologia neuromuscular
son frecuentemente evaluados inapropiadamente y tratados
como si tuvieran incapacidad para la oxigenacion secundaria
a insuficiencia respiratoria por una enfermedad pulmonar o de
las vias aéreas y no insuficiencia ventilatoria secundaria a falla
de la bomba respiratoria. Se les somete a pruebas funcionales
respiratorias muy extensas e inapropiadas. Reciben oxigeno,
broncodilatadores y terapia fisica respiratoria en lugar de usar
ayudas para los musculos inspiratorios y espiratorios.

METODOS:
en la biisqueda de los cuidados respiratorios de excelencia

El soporte ventilatorio no invasivo no es igual a
la entrega de presidn positiva continua en las vias aéreas
a 0 entregar bi-nivel de presion positiva en las vias aéreas
con un generador de flujo. El soporte ventilatorio no invasivo
es ventilacion a presion positiva intermitente a volimenes o
presiones suficientes para sostener la ventilacion alveolar,
incluso para personas con capacidad vital no medible.

La sistematizacion de este tipo de soporte ventilatorio
no invasivo permite entender que ningun paciente con
enfermedad neuromuscular, necesita traqueostomia para vivir,
excepto aquellos con ELA y imposibilidad de mantener abierta
los musculos de la encrucijada faringea. Del mismo modo
muchos pacientes no extubables, debilitados por estancias
prolongadas en unidades de cuidados intensivos pueden ser
extubados y manejados con ventilacion mecdnica no invasiva
sin recurrir a la traqueostomia. Para conseguir estos logros
se deben implementar categorias de manejo en pacientes
pediatricos y adultos como son el manejo con ventilacion no
invasiva a largo plazo, extubacion de pacientes no extubables
a soporte ventilatorio no invasivo y decanulacion de pacientes
dependientes de ventilacion mecénica prolongada invasiva.

RESULTADOS

Asistencia ventilatoria no invasiva prolongada

Entregar AVNI en lactantes con AME tipo 1 desde el
diagnostico permite evitar la deformidad del térax y ventilar en
forma eficiente pese a la debilidad de la musculatura inspiratoria,
espiratoria y deglutoria. Bach et al ha seguido desde la década
de los 80 a mas de 100 pacientes, 10 actualmente tienen mas
de 20 afos de edad. Un paciente con AME tipo 1 que ha utilizado
desde los 4 meses AVNI, actualmente tiene 30 afios. Algunos
de sus pacientes se han mantenido con CV de 0 ml por mas de
10 afios y dependientes de ventilacién no invasiva permanente
desde los 4 meses de edad, aun cuando nunca han podido
hablar, ni tragar requiriendo una gastrostomia precoz para su
alimentacion. (36)

En el grupo etario de los adultos jovenes, existen
pacientes con ELA, algunos de ellos que fueron decanulados,
que llegan a ser dependientes del ventilador continuamente

por mas de un afio sin desarrollar fallo respiratorio o requerir
hospitalizacion o tubo de traqueostomia (37).

Los pacientes con DMD son otro grupo que
generalmente luego que pierden la capacidad de marcha
requieren AVNI inicialmente solo nocturna, generalmente cerca
de los 19 afios. Hay pacientes que han superado los 40 afios de
vida y se mantienen con AVNI a traves de pieza bucal durante
el dia y con selle labial o bucal (/ipseal) durante la noche aun
cuando su CV es < 400 ml. La pieza bucal y la respiracion
glosofaringea les permite el reclutamiento activo de VC por
apilamiento activo de aire o air stacking.

Otras condiciones con hipoventilacion central que se
benefician con AVNI especialmente adaptadas para sus sillas de
ruedas motorizadas, sin compromiso de la motoneurona superior
y apropiada neurocognicion, que les permite usar la pieza bucal
(kiss triggen son pacientes secuelados de poliomelitis, pacientes
con obesidad morbida y sobreposicion con SAOS y pacientes con
traumatismo raquimedular sobre C3. En este ltimo grupo Bach
et al han reportado decanulacion exitosa de la traqueostomia en
mas de 60 pacientes (38).

Momento para el inicio de la AVNI prolongada
en forma electiva

El objetivo es mantener la ventilacion alveolar. Los
sintomas de la hipoventilacion son comunmente ignorados y
empeoran cuando la oxigenoterapia exacerba la hipercapnia.
Estos sintomas incluyen fatiga, somnolencia diurna, cefalea
matutina, dificultad para concentrarse, depresion y pesadillas. Si
los pacientes tienen una funcion pulmonar reducida y presentan
sintomas de hipoventilacion, les indicamos que prueben la
ventilacion no invasiva durante la noche. Si se sienten mejor,
se mantienen con la ventilacion no invasiva. En caso contrario
vuelven a la consulta para reevaluacion en 3 a 12 meses.

Si los sintomas no son muy claros, se monitorizan
durante el suefio la saturacion de oxigeno y el end tidal CO,. Si
el CO, es igual o mayor a 50 mmHg o la Sp0, basal < 95%, se
recomienda utilizar soporte ventilatorio a través de una interfase
nasal. La ventilacion mecanica no invasiva se aplica en modo
asistido/controlado con 800 a 1500 ml y con una frecuencia
respiratoria fisiologica. Debido a la debilidad muscular puede
ocurrir que en algin momento evolucione a apoyo ventilatorio
diurno, usandose en este caso la pieza bucal durante el dia.

Los ventiladores portatiles en modalidad A/C ciclados
por volumen son los preferentemente indicados para los
pacientes que pueden apilar aire, de manera que puedan toser
y hablar alto de forma independiente. Cuando la aerofagia es
un problema se deben usar ventiladores portatiles ciclados por
presion. Los generadores de flujo con presion binivelada o en 2
niveles (BIPAP) deben reservarse para cuando los pacientes con
ELA con afectacion bulbar severa no sean capaces de apilar aire
al no poder cerrar la glotis. Sin embargo, en muchos lugares 10s
equipos generados de flujo (BIPAP) se utilizan como alternativa
por la imposibilidad de obtener ventiladores portatiles, en estos
casos se debe utilizar presiones diferenciales altas (High spans
BIPAP) que permitan entregar soporte ventilatorio (39).

En los lactantes y nifios pequefios no es posible
encontrar, como en los nifilos mayores o adultos, los sintomas
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diurnos de la hipoventilacién nocturna, por lo tanto las
indicaciones para la AVNI incluyen respiracion paradojica y
el alivio de sintomas nocturnos como sudoracion, rubor vy
taquicardia. En ellos, dado la forma de la cara diferente, es
necesario disponer de distintas interfaces, de hecho las ideales
son aquellas mas comodas, que no tengan una gran fuga de aire
no intencional, minimizando el riesgo de hipoventilacion, mala
adaptacion, inspiracion prolongada y un patrén alternante de
fuga, ventilacion, fuga de forma continua a lo largo del suefo,
produciendo un patrén de desaturacion en “dientes de sierra”
(28).

Enalgunos pacientes adultos es mas practico y efectivo
dejar la nariz libre y ventilar a través de la boca como se hace
con un /ipseal Bennet de Philips Respironics®. De esta manera se
previene la fuga por la boca. Las interfases “Hybrid" y la similar
“Liberty” proporcionan aire mediante /ipseal o mediante olivas
nasales. Las correas de la cara generan menos presion que las
interfases oronasales porque cubren mucha menos superficie y
proporcionan esencialmente un sistema cerrado para la VNI.

En pacientes con CV de 250 ml o mas pueden
incrementar temporalmente el volumen corriente para normalizar
la presion arterial de CO, pero son demasiado débiles para
mantenerla. Se les ensefia a suplementar su respiracion con
ventilacion con presion positiva intermitente mediante una pieza
bucal. De esta manera se logra mantener la Sp0O, normal y una
adecuada ventilacion alveolar (PETCO,). El dispositivo bucal se
fija a la silla de ruedas motorizada y la ventilacion es activada
por el sistema kiss trigger.

Cuando la tos se debilita y el pico flujo de tos
asistida disminuye por debajo de 200 L/min, para evitar el
fallo respiratorio los pacientes necesitan tener un oximetro de
pulso en el domicilio. En el contexto de una infeccion del tracto
respiratorio, deben tener acceso a un ventilador de volumen y
un cough assist. Ademéas se les ensefia que en el momento en
que la Sp0O, disminuye por debajo de 95% es porque presentan
hipoventilacion, secreciones en la via aérea o neumonia y fallo
respiratorio. Los pacientes aprenden a usar el oximetro de pulso
como un feedback para utilizar la ventilacion y la tos asistida y
de esa manera prevenir desaturaciones sostenidas.

RIESGOS DE LA TRAQUEOSTOMIA,
FUNDAMENTOS PARA NO TRAQUEOSTOMIZAR

al ventilador. Ademas, los pacientes ventilados con tubos de
traqueostomia tienden a requerir volimenes mayores de aire y
son hiperventilados. La hipocapnia hace mucho mas dificil la
respiracion auténoma por lo que se convierten en dependientes
de la traqueostomia. Cuando a estos pacientes se les cambia la
tragueostomia por la ventilacion no invasiva con presion positiva,
su CO, aumenta hasta normalizarse y pueden decanularse usando
sélo ventilacion no invasiva por la noche si sus capacidades
vitales estan por encima de 250 ml (42).

Los pacientes traqueostomizados también desarrollan
desacondicionamiento de los musculos respiratorios y sus
diafragmas se atrofian. Las complicaciones mas frecuentes de los
pacientes con traqueostomia durante largos periodos de tiempo
incluyen hemorragia, y tapones de moco y neumonia. El tubo de
traqueotomia es un cuerpo extrafio, y esta siempre colonizado
por bacterias patdgenas. Con el tubo no se puede toser de forma
efectiva, ademas produce secreciones en las vias aéreas que
requieren aspiracion una media de 8 veces al dia. Por otro lado,
el tubo y las bacterias causan inflamacion cronica, formacion de
granulomas, mucosidad e infeccion. Cuatro de cinco pacientes
que usan ventilacién a través de traqueostomia mueren por
complicaciones del tubo de traqueostomia dependiendo del
diagndstico. La media de supervivencia usando ventilacion con
traqueostomia es de unos 3 afios antes de que se produzca la
muerte por complicaciones del tubo (43).

Los nifios con AME tipo 1 que tienen traqueostomia,
nunca desarrollan habilidad para hablar y dependen de la
ventilacion mecanica a través de la traqueostomia durante el
resto de sus vidas (44).

Todos los pacientes que han usado de forma continua
traqueostomia y AVNI durante al menos un mes prefieren esta
Gltima para dormir, salir, hablar, tragar, por confort, seguridad,
conveniencia y en general (45).

En un estudio japonés previo a 1983, cincuenta y seis
pacientes con Duchenne no tratados murieron a los dieciocho
afos de edad. Desde 1983 hasta 1993 24 pacientes con
Duchenne fueron traqueostomizados y murieron a los 29 afios.
Desde 1993, 120 usuarios de ventilacion no invasiva estan
viviendo hasta los 40 afios. Por lo tanto estos pacientes viven
diez aflos mas sin traqueostomia (46).

PROTOCOLOS DE EXTUBACION

La traqueostomia se considera en aquellos pacientes
con ELA que tengan compromiso bulbar severo con colapso de
la via aérea superior. Esto se manifiesta cuando el pico flujo de
la tos ha disminuido hasta hacerse igual al pico flujo espiratorio
méximo (PEF) obtenido por flujometria o maniobra de espiracion
forzada maxima (40).

Comparativamente los pacientes con ENM con
traqueostomia tienen mas hospitalizaciones y neumonias que
los pacientes que reciben ventilacion no invasiva continua (41).

Diez y siete a 65% de los pacientes traqueostomizados
para ventilacion mecanica prolongada desarrollan estenosis
adquirida de la traquea lo que impide la decanulacion. Los
pacientes traqueostomizados tienen una carga bacteriana que
excede el umbral para el diagnostico de neumonia asociada
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Los pacientes sin ENM intubados por fallo respiratorio
agudo son extubados normalmente solo si son capaces de
superar la “pruebas de respiracion espontanea” y los parametros
de destete del ventilador. Sin embargo, los pacientes con ENM
no tienen fuerza para respirar o toser, tienen secreciones en
la via aérea y no cumplen los criterios convencionales para la
extubacion. Pese a esto ellos no requieren ser traqueostomizados
(47-49). En estos pacientes los criterios de extubacion incluyen
ausencia de fiebre y recuento normal de glébulos blancos, niveles
de normales de CO,, Sp0, mayor o igual a 95% respirando aire
ambiente durante doce horas, total cooperacion, sin efectos de
medicacion depresora del sistema nervioso y con las alteraciones
radiograficas resueltas o en resolucion. Se debe utilizar tos
asistida mecanica a través del tubo orotraqueal cada hora hasta
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que la saturacion de oxigeno se mantenga igual o mayor 95%.
Para la extubacion de los pacientes primero se retira la sonda de
alimentacion nasogdstrica y se coloca una interface no invasiva
(nasal, oronasal o pieza bucal) inmediatamente después de la
extubacion. Se utiliza un ventilador portatil de volumen u otro
ventilador en un modo no invasivo programando una frecuencia
respiratoria de 10 a 12 RPM, presion de soporte de 18-20 ¢m
H,0 en volumen asistido/controlado de 700-1500 ml.

Los cuidadores y la familia del paciente deben usar
la tos asistida mecanica cada veinte minutos o cuando la
saturacion desciende por debajo de 95%. De esta manera la
combinacion de soporte completo con ventilacion no invasiva
y las ayudas mecdnicas para la tos nos permiten extubar a los
pacientes inextubables.

Los pacientes con ENM no requieren traqueostomia,
excepto aquellos que tienen ELA con afectacion bulbar avanzada
y desarrollan espasticidad de la via aérea superior que impide
que la exhalacion-insuflacion mecanica limpie adecuadamente
las secreciones de la via aérea (50). En pacientes con AME tipo
2, dafio medular alto y otras ENM, si la via aérea se mantenia
permeable y no presentaban estridor, ain cuando tengan
trastorno severo de la deglucion, no requieren traqueostomia.
La imposibilidad de tener cierre gldtico y por lo tanto de tener
un nivel minimo de PCF no asistido, puede ser superado con
la generacion eficiente de flujos > a 300 LPM lograda con el
dispositivo de tos asistida mecéanica (51).

DISCUSION

La necesidad de demostrar resultados realizando
estudios controlados, ciegos y aleatorizados en tratamientos
de soporte vital en pacientes con ENM referidos a la AVNI y
protocolos de tos asistida manual o mecanica, parece éticamente
reprochable (34,52).

Estas dos estrategias de cuidados respiratorios
resultan complementarias y junto a la técnicas de reclutamiento
de volumenes pulmonares destinadas a mantener la capacidad
maxima de insuflacion pulmonar, han permitido que pacientes
con DMD, desplacen en 5 afios la declinacion maxima de la CV
comparado con reportes previos sin usar air stacking, una vez
hayan llegado a su meseta de CV (53).

Para entender la factibilidad de la AVNI en etapas
avanzadas de estas enfermedades es importante diferenciar,
el deterioro muscular bulbar derivado de las ENM, de aquel
asociado a espasticidad y distonia de los musculos faringeos,
presente en enfermedades del sistema nervioso central y en
algunas variantes de ELA, con compromiso de las motoneuronas
superiores que condicionan colapso y obstruccion de la via
aérea superior (1,18). Cuando los requerimientos de soporte
ventilatorio progresan y los pacientes con ENM requieren
ventilacion continua durante las 24 horas del dia, no solo es
posible evitar la traqueostomia, sino incluso retirarla con los
protocolos ya analizados (54-57).

En el afio 2010, 22 centros en dieciocho paises
reportaron 760 usuarios de soporte ventilatorio no invasivo en
forma continua, utilizando estos criterios restrictivos para la
traqueostomia (1).

Es por lo tanto prioritario que las ventajas y resultados
de los cuidados respiratorios no invasivos en el manejo de
pacientes con ENM progresivas y potencialmente letales deban
ser fuertemente considerados al momento de decidir en conjunto
con los pacientes y su familia que alternativa elegir. Y asi se
evita que la traqueostomia sea la Unica alternativa planteada por
desconocimiento de los profesionales de la salud de las ventajas
comparativas de la AVNI o por su mala o insuficiente indicacion
(58).

Respetando el principio de justicia es importante
que los sistemas sanitarios entiendan la importancia de
abordar los reembolsos necesarios para prestaciones de
cuidados domiciliarios que incluyan coberturas costo-efectiva
y costo-eficiente. EI escenario natural de estos pacientes debe
ser su hogar con la red de apoyo de su familia, generando
estrategias de transferencia precoz al domicilio que eviten
las hospitalizaciones prolongadas. Sin embargo, los pacientes
y sus familias deben ser responsables en hacerse cargo, con
el apropiado empoderamiento, educacion y capacitacion para
consolidar este desenlace de manera segura. Este proceso debe
considerar la dinamica, ritmo y funcionalidad de cada familia en
especial.

LaAVNI es la mejor estrategia para entregar ventilacion
mecanica prolongada en aquellos pacientes que requieren
soporte ventilatorio total (CNVS), es asi como ha permitido la
sobrevida, con buena CVRS, en pacientes con DMD por mas de
30 afios (2) y pacientes con AME Tipo 1 por mds de 20 afios
evitando la necesidad de traqueostomizar (1,13,18,59).

Los costos de ventilacion prolongada en instituciones
y en domicilio a través de traqueostomia son estrategias que en
la gran mayoria de las familias constituyen cargas financieras
y en la CVRS criticables desde una dimension técnica y ética.
Por el contrario los cuidados que incluyen AVNI, se traducen
en un mejor empoderamiento y deliberacion de las familias a
través de las responsabilidades individuales, donde los cuidados
son fundamentalmente entregados por las familias, con
financiamientos gubernamentales limitados a lo que es posible
pagar desde una perspectiva socialmente aceptable, equilibrando
los principios de beneficencia y justicia. Es asi como muchos
de los pacientes se han vuelto dependientes de la ventilacion
mecanica no invasiva sin ser hospitalizados y son manejados con
un costo del equipamiento médico menor a 10.000 ddlares por
afo. Los pacientes traqueostomizados que son cuidados por una
enfermera cuestan entre 300.000 a 400.000 ddlares al afio en
Estados Unidos (60).

CONCLUSIONES

Aln cuando existen nuevos tratamientos orientados a
la cura de las ENM de base genética, las terapias de cuidados
respiratorios ya consolidadas no deben ser postergadas. Los
cambios paradigmaticos que han permitido sustentar el soporte
de la bomba respiratoria de forma no invasiva, complementados
y favorecidos por protocolos de tos asistida manual y mecanica
deben ser considerados como opcién preferente frente a
establecer ventilacion mecanica prolongada a través de
traqueostomia.
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RECOMENDACIONES CLAVE

1. Es necesario ampliar la base conceptual de
los profesionales tratantes para comprender que
esencialmente ningln paciente con lesion raquimedular,
hipoventilacion secundaria a obesidad, o pacientes con
enfermedades neuromusuculares, excepcion hecha la de
aquellos pacientes con esclerosis lateral amiotrofica (ELA)
y compromiso bulbar severo, necesitan traqueostomia
para vivir,

2. Es necesario comprender que muchos pacientes en
estas condiciones clinicas y en cuidados criticos pueden
ser extubados a ventilacion no invasiva y tos asistida sin
requerir ser traqueostomizados.

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

4. Es necesario impulsar y fortalecer los conocimientos
cientificos para lograr las capacidades, habilidades y
destrezas del personal médico, enfermeras, kinesiologos
y familiares que participan en la atencion directa de
pacientes con necesidades especiales en salud que
requieren asistencia ventilatoria prolongada.

5. Es necesario impulsar el conocimiento practico de
la asistencia ventilatoria no invasiva como la alternativa
mas eficaz para asegurar la calidad de vida relacionada
a salud, manteniendo la meta centrada en el cuidado
individualizado y seguro en su hogar y con sus familias.

6. Es necesario impulsar el conocimiento en estrategias
complementarias a la asistencia ventilatoria no invasiva
como es la tos asistida manual y mecanica.

7. Es necesario impulsar la educacion continua de los
profesionales de la salud, integrandolos en actividades
modulares en los paises del cono sur latinoamericano.

Los autores declaran no presentar conflicto de intereses.
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ABSTRACT

Pediatric acute asthma should be considered like an indicator of poor control of this disease of high prevalence. In acute
refractory asthma there is no response to initial treatment with bronchodilators and corticosteroids. Although any asthmatic exacerbation
in children and adolescents can progress to severe respiratory failure, poor response to first-line treatment is less frequent.

In Chile pediatric asthma has government financial protection Despite widespread clinical guidelines, exacerbations remain a high health
burden due to direct and indirect costs and are associated with school attendance and poor quality of life.

A stepwise approach of asthma should consider written action plans that ensure the patient and his family early recognition
of a crisis, a stepwise treatment in a pre-established time line and the continuity of medical actions from emergency unit to hospital care
units. The objectives are to reduce morbimortality, health’s expenses and opportunity for educational actions.

This article reviews some treatment options for children and adolescents who present with moderate and severe acute asthma
in the emergency unit and are admitted to intermediate units. The focus is the initial management of the first 120 minutes of acute
respiratory failure. We propose an algorithm that includes pharmacological management and respiratory care with high flow oxygen therapy
and noninvasive ventilation assistance.

Keywords: asthma crisis, respiratory insufficiency, step treatment, children

RESUMEN

El asma agudo en pediatria se debe entender como un indicador de mal control de esta enfermedad de alta prevalencia mundial.
El asma agudo refractario es aquel que no responde en forma inicial al tratamiento combinado con broncodilatadores y corticoides. Pese a
que cualquier exacerbacion asmatica en los nifios y adolescentes puede progresar a una insuficiencia respiratoria grave, la mala respuesta
al tratamiento de primera linea es menos frecuente.

A pesar de contar con guias clinicas y en Chile ser el asma una garantia en salud, las agudizaciones representan alta carga
sanitaria vinculadas con inasistencia escolar y mala calidad de vida.

El manejo del asma, incluyendo planes de accion escritos destinados al reconocimiento precoz de una crisis, el tratamiento por
etapas en una linea de tiempo preestablecida segun objetivos y la continuidad necesaria desde el servicio de urgencia a los cuidados en
la internacion, fundamentalmente en cuidados intermedios, tiene como objetivos disminuir la morbimortalidad, reducir los gastos en salud
y realizar acciones educativas.

Este articulo revisa algunas alternativas de tratamiento escalonado para nifios y adolescentes que se presenten con asma
agudo moderado y severo en los servicios de urgencia y son ingresado en unidades de intermedio, enfocado en el manejo inicial de los
primeros 120 minutos de la insuficiencia respiratoria aguda. Se propone un algoritmo que incluye el manejo farmacoldgico y la terapia
respiratoria con oxigenoterapia de alto flujo y asistencia ventilatoria no invasiva.

Palabras clave: asma, insuficiencia respiratoria, urgencia, tratamiento escalonado, nifios

INTRODUCCION

Datos internacionales revelan que 300 millones de
personas sufren de asma en el mundo, de los cuales cerca de 180
mil fallecen por esta causa (1). En Pediatria, el asma corresponde a
la enfermedad cronica mas frecuente, siendo ademas la principal
causa de ausentismo escolar (2). En Chile tiene una prevalencia
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estimada en nifios escolares de 9,7 a 16,5% y en adolescentes de
aproximadamente 7 a 12 % (2,3), prevalencias que se estiman van en
aumento a nivel internacional, preferentemente en zonas urbanas (4).

En nuestro pais no existe una caracterizacion
acabada de los factores asociados a la hospitalizacion por
asma. No obstante datos recopilados del seguimiento de un
afio en el Hospital San Borja Arriardn, Santiago—Chile, permiten
sefialar como factores asociados: menor edad, rinitis alérgica,
malnutricién por exceso, tabaco en los padres y ausencia de
tratamiento controlador a pesar de existir el diagnostico de asma
(observaciones no publicadas).

Estos datos son similares a otros publicados, sumando
como factores de riesgo el déficit de vitamina D y el polimorfismo
del receptor como factores que se vinculan al mal control de
la enfermedad y la expresion fenotipica en nifios escolares y
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adolescentes de asma de dificil tratamiento (5-7).

En Chile, la agudizacion del asma en nifios y
adolescentes produce una mayor carga sanitaria generando
mayores gastos que el percapita asignado para la atencion
primaria de salud, mayor inasistencia escolar y peor calidad de
vida. Se ha estimado en cerca de 27 dias de inasistencia en
escolares asmaticos severos al afio versus 10 en asmaticos no
severos, con doble de consultas que en escolares sanos (8).

Pese a existir farmacos controladores y guias clinicas
que sustentan acciones sanitarias resguardadas por ley que
aseguren la oportunidad, calidad y proteccion financiera para el
tratamiento del asma, casi el 50% de los nifios tiene una o mas
agudizaciones en el afio. Un tercio de ellas son lo suficientemente
intensas para requerir uso de corticoides orales o consulta en
servicio de urgencia. Dentro de las causas de exacerbacion se
relacionan las infecciones virales propias de periodos invernales,
sobretodo virus respiratorio sincicial y rinovirus, y el contacto con
alérgenos en primavera (9).

EI 80% de los pacientes con exacerbaciones asmaticas
responde a la primera linea de tratamiento con broncodilatadores
en inhalador de dosis medida y corticoides sistémicos, siendo el
20% restante quienes no responden y se consideran como asma
refractaria.

Diversos estudios apoyan el uso de farmacos y sus
asociaciones teniendo como resultados la disminucion de
las hospitalizaciones, del puntaje clinico de severidad, de la
progresion de la insuficiencia respiratoria, del requerimiento de
ventilacion mecanica y de la estadia hospitalaria. La sintesis de
estos resultados se ha consolidado en revisiones de actualizacion
y recomendaciones practicas (9-12).

Otras terapias para el manejo de la insuficiencia
respiratoria moderada y grave como son la asistencia ventilatoria
no invasiva y la oxigenoterapia de alto flujo han ido generando
informacion reciente en adultos y nifios en cuidado intensivo y
mas recientemente en los servicios de urgencia (11-22).

REALIDAD DEL ASMA AGUDO A NIVEL LOCAL

En el Servicio de Pediatria del Hospital Clinico San
Borja Arriaran egresan anualmente alrededor de 70 pacientes
entre 5 y 15 afios con diagndstico de crisis asmatica, lo que
constituye un 2 a 3% del total de los egresos. En el dltimo afio y
como parte de un estudio multicéntrico nacional, se registraron
las caracteristicas clinicas de los pacientes ingresados por
exacerbacion asmatica, asi como algunos aspectos referidos al
manejo dentro del Servicio.

En el periodo comprendido entre agosto de 2015y Julio de
2016 se analizaron 53 episodios de asma agudo correspondientes a
53 pacientes. 73% de los pacientes eran menores de 10 afios, rango
de 5 a 15 afios, sin predominancia en cuanto a género. Los ingresos
fueron mas frecuentes en primavera y otofio. La mayoria de los
nifios tenfa diagnostico establecido de asma bronquial, sin embargo,
s6lo 44% se encontraba recibiendo algun tratamiento controlador.
Hubo alta prevalencia de sobrepeso y obesidad en los pacientes
estudiados, asi como también antecedentes de tabaquismo en uno o
ambos padres. Nueve pacientes (17%) requirieron traslado a unidad
de intermedio para ventilacion mecanica no invasiva y la frecuencia
de complicaciones fue baja. Los resultados nacionales de este
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estudio, cuya publicacion final esta pendiente, seran fundamentales
para conocer los motivos de la falta de control de la enfermedad
que genera alta tasa de hospitalizaciones por crisis y de este modo
planificar estrategias de manejo € intervenciones (observaciones no
publicadas).

MANEJO ESCALONADO DEL ASMA BRONQUIAL AGUDO

Los pilares del tratamiento escalonado son mejorar
la obstruccion bronquial, disminuir la inflamacion, disminuir las
posibilidades de recurrencia y tratar la insuficiencia respiratoria.
La gran mayoria de los adultos, adolescentes y nifios con
exacerbaciones asmaticas responden favorablemente al
tratamiento de primera linea (8,23).

Para los 2 primeros objetivos el tratamiento oportuno de
primera linea, esto es con broncodilatadores en inhalador de dosis
medida con aerocamara y prednisona oral en dosis bajas, resulta
una medida efectiva. Este manejo lo pueden realizar los pacientes
en su domicilio como terapia inicial luego del reconocimiento
temprano de una exacerbacion asmatica, idealmente a través
de planes de accion escrito, entregados como actividades de
educacion para todos los pacientes y su familia. La educacion
del paciente asmatico y su familia en el escenario ambulatorio se
relacionan con disminucion de las exacerbaciones severas que
requieran uso de corticoide sistémico y consultas en el servicio
de urgencia. Incluso en paciente con asma agudo hospitalizados,
intervenciones educativas con estos planes de accion lograron en
un afio de seguimiento disminuir las exacerbaciones y aumentar
la adherencia al tratamiento controlador (24).

Respecto al manejo con  corticoesteroides,
recientemente se ha cuestionado la efectividad de Ila
prednisona en exacerbaciones obstructivas del preescolar,
gatilladas habitualmente por infecciones virales (25), pero el
rol en exacerbaciones asmaticas moderadas en nifilos mayores,
utilizadas en forma precoz, disminuye la duracion de las crisis, la
hospitalizacion y las recurrencias severas. La recomendacion es
usar prednisona en asma moderada en dosis de 1-2mg/kg/dia por
5a 7 dias no sobrepasando los 40 mg/dia. Respecto a los efectos
adversos relatados frente al uso de corticoesteroides sistémicos
se han reportado en forma minima al ser pulsos de tratamiento
cortos, por lo que no generan mayores complicaciones y resulta
en un beneficio neto, disminuyendo el riesgo de reingreso y
acortando los dias de evolucion (8,23).

La informacion disponible respecto al tratamiento
broncodilatador en inhalador dosis medida en toda edad versus
el tratamiento con nebulizaciones, otorga ventaja al primero y lo
hace recomendable en las exacerbaciones incluso las de mayor
severidad (23). Las variables respecto a las penetraciones en la
via aérea son mejor resueltas con inhaladores de dosis medida y
aerocamaras valvuladas.

Otro factor a considerar en el asma agudo moderado y
severo como tratamiento de primera linea es la asociacion de 32 de
accion corta con bromuro de ipratropio. Utilizado en dosis repetida
en los servicios de urgencia, ha demostrado efectividad en reducir la
tasa de hospitalizacion. Sin embargo, no se ha demostrado beneficio
en el manejo del paciente una vez hospitalizado (26,27).

En los pacientes con asma moderado y severo refractarios
a la primera linea de tratamiento existe evidencia actual que el uso
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de sulfato de magnesio endovenoso en bolo y nebulizacion continua con
broncodilatador puede mejorar el puntaje clinico de asma y disminuir
la progresion de la insuficiencia respiratoria. El sulfato de magnesio al
25% en bolo endovenoso, 25 a 50 mg por kilo en dilucion al medio en
solucion fisiologico en no menos de 30 minutos, o en infusion continua
durante 4 horas, 50 mg/Kg/hora, utilizado en el servicio de urgencia
disminuye el riesgo de hospitalizacion en forma significativa (28-31). En
pacientes hospitalizados puede frenar la evolucion de una exacerbacion
asmatica a la insuficiencia respiratoria grave, por 1o que este tratamiento
se posiciona en segunda linea dentro del manejo escalonado. La
nebulizacién continua de broncodilatadores también podria utilizarse en
esta etapa, pero por razones de factibilidad puede resultar preferible
en pacientes con asistencia ventilatoria no invasiva (AVNI) (20,21). El
salbutamol endovenoso se plantea como otra alternativa terapéutica,
quedando limitado al servicio de emergencia o en paciente con asma
refractaria en cama critica, pues tiene riesgo de efectos colaterales
como complicaciones cardiovasculares e hipokalemia (8,23).

Ya en una tercera linea de tratamiento, en el grupo
de pacientes con insuficiencia respiratoria hipdxica moderada a
severa (Pa/Fi0, 0 Sa0,/Fi0, < 250, > 150) la AVNI ha demostrado
ser efectiva, pudiendo iniciarse desde el servicio de urgencia,
optimizando las condiciones de traslado a intermedio pediatrico (15-
19). La sola aplicacion de Cpap (presion positiva continua en via
aérea) disminuye el trabajo respiratorio, aun cuando con la presion
binivelada se optimiza la correccion de la frecuencia respiratoria y
cardiaca a la hora y 4 horas respectivamente. Se ha demostrado que
con estas estrategias también mejora el deposito de los farmacos
broncodilatadores inhalados (20-22) y se logra evitar la progresion a
insuficiencia respiratoria grave y necesidad de intubacion en mas del
80% de los pacientes (17-19).

La oxigenoterapia de alto flujo se posiciona en la
actualidad dentro del manejo escalonado del asma agudo como
etapa previa y complementaria a la AVNI. Pese a que la OTAF (oxigeno
termohumidifcado de alto flujo) se ha consolidado en el manejo de la
bronquiolitis como pilar de tratamiento en la insuficiencia respiratoria
hipoxémica moderada y severa con resultados similiares a la AVNI,
solo recientemente obtiene fundamentos en asma agudo (11-14). En

este sentido y en nifios mayores de 2 afios flujos de 1 Lt/min/Kg y en
rango de 20 a 50 LPM (litros por minuto), dependiendo de la edad
logran suplementar la demanda ventilatoria, logran termohumidificar
de mejor manera el aire inspirado y reducir el trabajo respiratorio
mejorando la entrega de la oxigenoterapia con FiO, mayores (11).

La generacion con flujos de PEEP (presion positiva
espiratoria al final de la espiracion) variables es discutible en edad
escolar, aun cuando la disminucion del puntaje clinico de asma
agudo, la mejoria de la saturacion y la disminucion de la frecuencia
respiratoria y frecuencia cardiaca son resultados actualmente ya
reportados (14). A diferencia de la AVNI no hay experiencia que
reporte un mejor depdsito de las particulas de los broncodilatadores
en la via aérea y una disminucion en la tasa de intubacion en
pacientes con asma refractario (22).

LaTabla 1 muestra el puntaje de asma agudo, herramienta
(til para la evaluacion inicial y seguimiento de los protocolos de
tratamiento escalonados. Estos puntajes son una herramienta
(til para la toma de decisiones en el tratamiento en el servicio de
urgencia y buenos predictores de la necesidad de hospitalizacion,
internacion en unidades de cuidado intensivo y duracion de la
hospitalizacion (14,31-33).

La Tabla 2 resume las dosis de medicamentos de uso
habitual y la Tabla 3 la programacion de inicio de las terapias de
OTAF (oxigeno termohumidificado de alto flujo) y AVNI.

La suma de estas alternativas terapéuticas se resume en
los flujogramas de las Figuras 1, 2, 3. El objetivo de este algoritmo
es la entrega secuencial y oportuna del mejor nivel de evidencia
disponible que disminuya la morbilidad por asma agudo moderado
y severo, evite las hospitalizaciones, disminuya los tiempos de
estadia hospitalaria y logre disminuir la progresion de la insuficiencia
respiratoria.

En este sentido pese a ser actualmente en nuestro pais
muy baja la letalidad del asma agudo infantojuvenil, como también
baja la tasa de intubacion para ventilacion mecanica, la prevalencia
por hospitalizacion del asma agudo y estadias hospitalarias no
menores a 3 dias siguen relacionandose con costos directos e
indirectos elevados.

Tabla 1. Puntaje de severidad de asma agudo (32,33)

Categoria 1 2 3
Frecuencia respiratoria (/Mn)

1-4 aios <35 35-39 <39

4-6 aios < 31 31-35 > 35

6-12 afos <27 27 - 30 > 30

> 12 aiios <24 24 - 27 > 28

Sp0, >95% aire ambiental 90-95% aire ambiental <90% aire ambiental

Retraccion costal No o solo intercostal

intercostal y subcostal Cualquier FiO, universal

Trabajo respiratorio Habla con frases

Habla con frases cortadas Habla solo palabras

Auscultacion Espiracion prolongada

Sibilancias en 2 tiempos

Sibilancias espiratorias Lo
p Murmullo pulmonar disminuido

Sp0,: Saturacién de pulso arterial de oxigeno. Fi0,: Fraccion inspirada de oxigeno.

Puntaje >6: crisis moderada. Puntaje >10: crisis severa
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Tabla 2. Presentacion y dosis de farmacos utilizados para el tratamiento de la crisis

Farmaco Presentacion Dosificacion
Salbutamol MDI 2-8puff ¢/20min x 3veces
NBZ con salbutamol Salbutamol 0,5% < 20kg 2,5mg/dosis,
(1cc=5mg) >20kg 5mg/dosis

NBZ salbutamol + Bromuro Salbutamol 0,5% Salbutamol:

ipratropio (1cc=5mg) < 20kg 2,5mg/dosis > 20kg
Atrovent 0,025% 5mg/dosis
(1cc=0,25mg) B. Ipratropio:

< 10kg 250mcg/dosis
>10kg 500mcg/dosis

NBZ continua con salbutamol Salbutamol 0,5% 0,25-0,5mg/kg/hr (0,05-0,1ml)
(1cc=5mg) mé&ximo 10mg/hr

NBZ continua con salbutamol + Salbutamol 0,5% Salbutamol:

bromuro ipratropio (1cc=5mg) 0,25-0,5mg/kg/hr (0,05-0,1ml)
Atrovent 0,0025% B. |pratropio:
(1cc=0,25mg) 0,25-0,5mg/hr (1-2cc/hr)

Completar volumen de 72cc de
SF 0,9%, NBZ 18cc/hr x 4hrs

Prednisona Prednisona (20mg/5ml) o 1-2mg/kg/dia maximo 40mg/dia
(1mg/1ml)
Dexametasona Ampollas de (4mg/1ml) 0,3-0,6mg/kg/dia en una dosis, se
puede repetir en 72hrs
Hidrocortisona 10mg/kg/dia de carga, luego
5mg/kg c/6hrs
(méaximo 100mg/dia)
Metilprednisolona 2mg/kg carga, luego 0,5mg/kg
c/6hrs

Max 60mg/dosis carga, max
120mg/dia mantencién

Sulfato de Magnesio Sulfato magnesio 25% 25-50mg/kg/dosis en 30minutos
(1cc=250mg) (diluido en SF) (maximo 2gr)
Salbutamol ev Carga: 10 mcg por kilo en 10 min,

luego BIC: 0.3-0.5 mcg/kg/min,
aumentar 0.5 mcg cada 30min,
titulando efecto clinico (Max:
2ug/kg/min)

Ketamina 1mg/kg en lhr bolo, luego 20-
60mcg/kg/min

Tabla 3. Parametros de inicio para terapia de apoyo ventilatorio (sugerencia de los autores)

OTAF AVNI
Puntaje > 6, Sp0. < 90%, Fi0, 0,35 Puntaje > 6, falla 1 hora OTAF,
(Sa/Fi0, < 260) en mayor de 2 afios: Sp0, < 90%, Fi0, > 0,40
1 1/kg/mn; 20-50 Ipm I/E: 10/5 cm H20 hasta 15/8
Ti: 0,8-1,2. FR: 12-20 /mn

OTAF: oxigeno termohumidificado de alto flujo. AVNI: asistencia ventilatoria no invasiva.
Sp0.: saturacion de pulso arterial de oxigeno. Fi0,: fraccion inspirada de oxigeno.
Lpm: litros por minuto. I/E: relacion inspiracion y espiracion. Ti: tiempo inspiratorio.
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Figura 1. Tratamiento de asma agudo en Servicio de Urgencia segun puntaje clinico

Valoracion de la severidad (Evaluacion inicialy primaria). REALIZAR PUNTAJE SEVERIDAD ASMA: Leve (Columna 1, Ptje < 6); Moderado (Columna
2, Ptje 6-10); Severo (Columna 3, Ptje > 10).

Valorar factores de riesgo para crisissevera: Exacerbacionesseveras, hospitalizaciones previasen cama critica (Ventilacion asistida, Intubacién).
Considerar otros diagndsticosen nifios < 2 afios: DBP, cardiopatia congénita, bronquiolitisviral, obstruccion via aérea superior

Monitorizacion no invasiva

Flujometria (FEM) en pacientes seleccionados(Plan accidn escrito, % Mejor valor).

— Moderado Severa:
salbutamol MDI 2-8 puff ¢/20-30 Oxigeno parasaturar293% Oxigeno con mascara de recirculacion
min x 3 veces SiFiO2 2 0,4 o nariceracon <3 |t, NBZ NBZ Bromuro ipatropio + Salbutamol (S0S NBZ continua)
Prednisona 1-2 mg/kg vo max 40 Bromuro ipatropio asociado a B2 Metilprednisolonao Hidrocortisona
me/dia por S a7 dias Prednisona 1-2mg/kg vo max 40 mg/dia. Si esta opcion Sulfato de Magnesio (50 mg/kilo 30 min, Max: 2 gr).
no es posible Metilprednisolona 1-2 mg/kg ev (Max 60 Exs: GSV - ELP
mg) o Hidrocortisona5-7 mg/kg ev (Max:100 mg) VVE- Fleboclisis
OAF/VNI (IRA hipoxica). InsuficienciaRespiratoria
global:Considere intubacion Secuencia Rapida.
Leve SpO2 » 95% 1 Moderado Sp02 < 93% ‘ ‘
<
FEM > 70% e e Hospitalizacin Intermedio Hospitalizacién
l Oxigeno para saturarz93% Intensivo
‘ Repetir manejoy AVNI/OAF Falla
Alta: reevaluaren 1 hera Salbutamol + Bromuro de R
\ . respiratoria,
Broncodilatadorcada 4-6 hrs x ! |pEter}D(/‘5-4hF5 Asma
7 dias Leve SpO2 >95% Moderado Sp02 < 93% EDE'CU'dES . refractario
Prednisona 5-7 dias FEM > 70% I ulfatode Magnesio i
Control en 3-4 dias [ f:::;::il:n
Educacion: Consulta SOS, Hospitalizar Cama MQ Rapida
Técnica Inhalatoriay Plan de Oxigeno para saturar 2 93% .
Accién Escrito Atropina,Keta-
Broncodilatadorcada3—4 hrs mina,
Corticoides Rocuronio

Considerar OAF (oxigenoterapia altoflujo)

Figura 2. Terapia escalonada para tratamiento de asma agudo severo

o R

1 Salbutamol, Bromuro Ipatropio, Para todo paciente con asma grave
Esteroides
2 NBZ continua Salbutamol (BI) 0.3-0.5mg/k/hora (0.05-0.1 ml). > 20K: 10-

20mg/h; 20-30K: 10-30mg/h. > 30K: 15-45mg/h

3 Sulfato Magnesio 25-50mg/K/dosis en 20 — 30min. (2 g maximo).
Monitorizar hipotension
4 Oxigeno alto flujo (OAF): Puntaje Asma >6, SpO2 < 90% con FiO2 0.35
>22:1 1/m/Kg. 20 - 50 LPM (Sa/Fio2 < 260)
5 AVNI Puntaje Asma >6: Falla en 1 hora OAF.
Ipap 10, Epap 5 Sp02 < 90% FiO2 0.4 (IRA hipoxemica grave)
6 Ketamina ev (Sedacién) 1mg/k/h. Propiedades broncodilatadoras.
Aumenta broncorrea(Usar con atropina)
7(*) Intubacién Atropina/Ketamina/Rocuronio. Previo traslado
PICU.
8(*) Ventilacién Evitar bloqueo neuromuscular. Hipercapnea

permisiva. PC/PRVC/PSV. Monitorizar PIM-
Presion Plateau (Indica Resistencia)

INTERMEDIO CONSIDERAR EN ETAPAS de<a>: 1-6.

(*): 7,8 Muy raro previo a traslado Intensivo.

PC: ventilacion presion control. PRVC: Volumen control regulado por presion. PSV: Soporte ventilatorio.
‘WOB: trabajo respiratorio. PICU: Unidad de cuidado cama critica.
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Figura 3. Flujograma para tratamiento asma agudo severo

Evaluacion inicial

(TEP)
Apariencia Circulacién Score > 10
ASMA SEVERO
ESTABILIZAR
¢INTUBACION? Secuencia intubacién
rapida

Trabajo Resoiratorio

Sp0O2 - PtCO2

ESTABILIZAR

Apertura via aérea
Semisentado

02 100%

Manitorizacidn + acceso iv

02 para sat > 93%

Salbutamol + Bromuro ipatropio +

Primera esteroides ev (SOS: Salbutamol EV)

linea Considerar gases sangre/Electrolitos
plasmatico

UNIDAD Cuidados Medios
¢MEJORA? 02 para sat > 93% (OTAF)
B2 + esteroides

Sulfato de Magnesio ev
OTAF (O, alto flujo)

UNIDAD Cuidados Medios
i MEJORA? 02 para sat > 93% (OTAF)
B2 + esteroides

OTAF si score > 6, sat < 90% con FiO2 0.35,
Sa/Fi0, < 260

Considerar AVNI segun trabajo respiratorio

UNIDAD Cuidados Medios
OTAF, monitorizacion
B2 + esteroides

Si esta en OTAF
¢MEJORA en 60MIN?

Traslado a UCI *\ En AVNIy no mejora En OTAF y no mejora
Ketamina

Intubacién
AVNI/NBZ continua
I En AVNI/NBZ no mejora

TEP: triangulo de evaluacion pediatrica. OTAF: oxigeno termohumidificado alto flujo.
AVNI: asistencia ventilatoria no invasiva. Fi0,: Fraccion inspirada de oxigeno.
NBZ: nebulizacion
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RECOMENDACIONES CLAVE
PARA EL MANEJO DEL ASMA AGUDO

1. Laseveridad de la exacerbacion puede ser determinada
a través de un Score Clinico. La categorizacion en leve (<
6); moderado (6-10) y severo > 10 permite determinar el
nivel de tratamiento requerido (32-34)

2. Pilares inmediatos del tratamiento del asma agudo
son: Revertir la obstruccion bronquial. Corregir la hipoxemia
(Considerar OTAF™), Disminuir el trabajo respiratorio, apoyo
ventilatorio si es necesario en forma precoz (AVNI).

3. Inhalador de dosis medida (MDI con aerocamara
idealmente valvulada) es el primer nivel de tratamiento.
Asma moderado, severo o que no responde a MDI debe
adicionarse corticoides sistémicos.

4. Exacerbacion leve: Salbutamol, PREFIERA MDI,
méaximo 8 puff por dosis. Sino responde: Corticoide Oral
(prednisona). 1A.

5. Exacerbacion moderada: Oxigenoterapia si Sp02 <
93%. Salbutamol + Bromuro de Ipatropio (BI), precaucion en
alérgicos a la soya/lecitina usado con MDI, mas Corticoides
sistémicos (prednisona). 1A.

6. Si presentan progresion de sintomas con deterioro
rapido: Sulfato Magnesio en bolo endovenoso. 2A.

7. Exacerbacion Severa: Considerar en aquellos con
muy pobre entrada de aire B2 IM, SC. Salbutamol EV como
carga: 10 ug por kilo en 10 min, luego BIC: 0.3-0.5 ug/k/
min, aumentar 0.5 ug cada 30min, titulando efecto clinico
(Max: 2ug/k/m).2B. + metilprednisolona y Sulfato Magnesio
EV. Es posible continuar con NBZ continua de Salbutamol
+ Bl. Manejo posterior depende de la respuesta: 1) Buena
respuesta = Tratamiento Exacerbacion moderada. 2) Mala
respuesta: AVNI *

8.  Eldestino (Flujo del paciente) depende de la respuesta
al tratamiento dentro de la hora a 2 horas. Los pacientes
despachados al domicilio deben recibir planes de accion
escrita. Pacientes con respuesta parcial se mantienen en
hospitalizacion: Una vez ingresados la asociacion de B2 +
Blpratropio no disminuye la estancia hospitalaria ni mejora
el VEF1.

(*) = Los resultados obtenidos con estas terapias respiratorias
han sido utilizadas en pacientes con asma agudo sin respuesta
a tratamiento estandar de primera linea en los ultimos afos,
considerando aspectos de factibilidad, efectividad y eficiencia.
Sin embargo, pese a la informacion favorable, el nivel de
evidencia no es aun concluyente.

COMENTARIOS

El algoritmo de manejo escalonado del asma agudo
moderado y severo orientado a optimizar el tratamiento de
la bronco-obstruccion e insuficiencia respiratoria que se ha
propuesto, pretende optimizar recursos y potenciar la resolucion
a nivel de los servicios de urgencia de esta patologia frecuente
como causa de admision pediatrica; buscando la continuidad de
los cuidados desde el servicio de urgencia hasta las unidades

de cama critica, fundamentalmente intermedio pediatrico.
Probablemente sea mas facil conseguir estos logros actuando
precozmente con el tratamiento de primera linea antes que
el paciente consulte en la urgencia, a través de la apropiada
utilizacion de planes de accion escrita y del mismo modo
adelantando el uso de terapia farmacoldgica en el servicio de
urgencia como es el sulfato de magnesio en bolo endovenoso y
el tratamiento de la insuficiencia respiratoria aguda hipoxémica
con oxigenoterapia de alto flujo y AVNI.

Sin embargo, es necesario levantar datos de
investigacion que confirmen estos resultados. En nuestro
hospital hemos planificado un estudio observacional de un afio
de seguimiento con un protocolo equivalente para comparar
resultados en la factibilidad, efectividad y eficiencia, con el
historico de un afio previo a este manejo estandarizado.
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ABSTRACT

Cystic adenomatoid malformation is the most frequent congenital pulmonary malformation. The usual treatment is surgical
resection. However there is controversy over management in asymptomatic patients. The possible malignization would justify surgery of
cystic lesions. Relation with pleuropulmonary blastoma has been described, however it is not clear whether this is a primary tumor or cyst
malignization. Cystic adenomatoid malformation also has association with adenocarcinoma and rhabdomyosarcoma. Currently available
evisdence suggests surgical resection, despite the natural course of congenital lung cystic lesions is uncertain.
Keywords: cystic adenomatoid malformation, congenital, pleuropulmonary blastoma, surgery

RESUMEN

La malformacion adenomatoidea quistica (MAQ) es la anomalia del desarrollo pulmonar mas frecuente. El tratamiento habitual
es la reseccion quirlrgica, no obstante existe controversia sobre el manejo en pacientes asintomaticos. La posible malignizacion de
las lesiones quisticas es uno de los argumentos que justifican la cirugia en estos pacientes. Se ha descrito relacion con blastoma
pleuropulmonar, sin embargo no esta claro si se trataria de una lesion quistica que se maligniza o es una entidad diferente. También hay
asociacion con adenocarcinoma y rabdomiosarcoma . Actualmente se sugiere la reseccion quirtrgica como el tratamiento mas adecuado,

sin embargo la evolucion natural de las lesiones quisticas pulmonares congénitas es incierta.
Palabras clave: malformacién adenomatoidea quistica pulmonar, blastoma pleuropulmonar, cirugia

INTRODUCCION

La malformacion adenomatoidea quistica (MAQ) es
la lesion quistica congénita pulmonar mas frecuente, con una
incidencia aproximada de 1 en 25.000 - 35.000 embarazos
(1). Se caracteriza por una proliferacion anormal de elementos
mesenquimales pulmonares, siendo lo comun la presencia de
quistes recubiertos de epitelio columnar cuboideo tipo bronquial,
paredes constituidas por fibras elasticas y musculo liso,
ausencia de glandulas mucosas y de cartilago (2). Se produce
por un trastorno en la etapa pseudoglandular del desarrollo
fetal, desarrollandose una zona pulmonar de aspecto quistico
adenomatoso con comunicacion con el arbol bronquial y con
vascularizacion habitualmente proveniente de la circulacion
pulmonar (1).

La primera clasificacion histoldgica fue realizada en
1977 por Stocker (3). La denominacion actual fue propuesta por
el mismo autor el afio 2002 (4) (malformacion congénita de la
via aérea pulmonar), debido a que en muchas ocasiones no se
encontraban ni quistes ni malformaciones adenomatosas. De esta
forma, agrego 2 categorias nuevas que se sumaron a los clasicos
tipos I, 11y Ill de 1977 que se basaba en el tamafo de los quistes
y el probable punto de origen de desarrollo de la malformacion a
lo largo de la via aérea (4,5) (Tabla I).

La expresion clinica de la MAQ es variable e incluye
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desde pacientes asintomaticos, rara vez muerte fetal o neonatal,
e infecciones recurrentes pulmonares localizadas (1,2). El
tratamiento habitual es la extirpacion quirtrgica. No hay duda que
unnifio conuna MAQ sintoméatica necesita laintervencion quirtrgica
(6,7). No obstante existe discusion en el nifio asintomatico que
tiene una lesion detectada habitualmente en forma prenatal.
Quienes defienden la cirugia usan los argumentos de un potencial
riesgo de malignizacion, ademas de otras complicaciones como
neumotdrax, atelectasias y neumonias a repeticion (6-9). Por otro
lado quienes se inclinan por la observacion médica argumentan
que un alto nimero de nifios evolucionan asintomaticos (6-10).

El presente articulo tiene como objetivo describir
conceptos actuales acerca del riesgo de malignizacion de la MAQ.

ASOCIACION DE MALFORMACION ADENOMATOIDEA
QUISTICA Y BLASTOMA PLEUROPULMONAR

Inicialmente la asociacion de malignidad de la
enfermedad quistica pulmonar, de la cual forma parte la MAQ
estuvo confinada a reportes de casos de rabdomiosarcomas y
carcinomas (11). El reconocimiento del blastoma pleuropulmonar
(BPP) y la creacion del Registro Internacional de Blastoma
Pleuropulmonar (IPPBR, sigla en inglés) ha permitido avances en
el tratamiento precoz de este (11,12).

El BPP es una neoplasia maligna disembrionica
descrita por primera vez en 1988y se cree surge del mesénquima
intersticial primitivo del pulmon. Seria el andlogo pulmonar de
tumores mas comunes como el tumor de Wilms , hepatoblastoma
,neuroblastoma y meduloblastoma, ya que presentan semejanza
histologica con los tejidos embrionarios. El 94 % de los casos
diagnosticados se produce en nifios menores de 6 afios (11,12).
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Tabla 1. Clasificacion de las malformaciones congénitas de via aérea pulmonar (1)

Tipo Tipo 0 Tipo 1 Tipo 2 Tipo 3 Tipo 4
Frecuencia 1-3% >65% 20-25% 8% 2-4%
D|ameltro maximo 0,5cm 10 cm 2,5¢cm 1,5¢cm 7cm
del quiste

Clllado'. pseudo ciliado, pseudo - )
3 o estratificado, . ciliado, cuboidal L

Células epiteliales estratificado, ciliado columnar

columnar alto, con columnar

) columnar alto
células

Células mucosas 100% 33% No No No
Musculo liso (espesor) 100-500 um 100-300 um 50-100 um 0-50 um 25-100 um
Cartilago 100% 5-10% No No No
Msculo estirado No No Si No No

Se reconocen 3 tipos patoldgicos de BPP segln sus
caracteristicas morfologicas: el tipo | es una lesion completamente
quistica, indistinguible clinica y radioldgicamente de otros quistes
pulmonares congénitos ; el tipo Il se presenta con un patron mixto
solido-quistico y el tipo Ill es sdlido con patrones sarcomatosos
(13-16). La edad media de diagnostico es claramente diferente
entre las tres: el 97% de Ias lesiones tipo | se diagnostican antes
de los 3 afios, siendo la mayoria durante el primer afio, con
un promedio de 8 meses. Para las lesiones tipo Il y lll la edad
promedio diagndstico es a los 35 y 4x1 meses respectivamente
(16).

Un 66% de los casos de BPP se manifiestan como
quistes pulmonares, grandes y multiloculares, radioldgicamente
indistinguible de la MAQ tipo 4 al momento del diagndstico. Desde
el punto de vista de localizacion la MAQ tiende a ser unilateral
(98%) y confinada a un solo lébulo (95%), en cambio el BPP
con frecuencia tiende a presentarse como quistes bilaterales o
multifocales (13).

La mayoria de los pacientes con BPP tienen mutacion
DICER 1. Esta frecuencia es la misma para los 3 tipos de BPP. Este
trasfondo genético otorga una explicacion para la asociacion de una
historia familiar con otros tumores: nefroma quistico, tumor ovarico de
células de Sertoli-Leydig, meduloepiteliona de cuerpo ciliar, hiperplasia
nodular y carcinoma diferenciado de la glandula tiroides, blastoma
pituitario, pineoblastoma, hamartoma condromesenquimatico nasal y
rabdomiosarcoma embrionario (16).

La relacion de blastoma pleuropulmonar vy
malformacion adenomatoidea quistica es controvertida, si bien
existe superposicion histoldgica entre BPP tipo | y MAQ tipo 4,
algunos autores postulan que el BPP se genera de novo (17). Un
estudio en secciones de tejido pulmonar establecié que el factor
de crecimiento fibroblastico (FGF10) y la proteina hedgehog (SHH)
se expresan fuertemente en MAQ como en muestras de control,
mientras no se expresan en BPP tipo |, similar discrepancia se
encontré en el factor de transcripcion Yy1, reducido en BPP pero
sin cambios en MAQ. Sin embargo el factor de crecimiento de
fibroblastos Fgf9 se encontrd sobreexpresado tanto en pacientes
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con BPP y MAQ fetal, lo que sugiere que comparten en parte
mecanismos patogénicos moleculares comunes. Debido a la baja
incidencia de MAQ y BPP la cantidad de andlisis de expresion
génica en fetos es escasa aun para determinar si MAQ y BPP
estan o no relacionados (18).

ASQCIACION DE MALFORMACION ADENOMATOIDEA
QUISTICA Y OTROS TUMORES PULMONARES

La MAQ tipo 1 puede asociarse con carcinoma
broncoalveolar , llamado actualmente adenocarcinoma in situ o
adenocarcinoma de bajo grado. El adenocarcinoma de bajo grado
ha sido reportado en MAQ tipo 1 en edades que varian desde
los 6 meses a los 63 afios, su verdadera incidencia es dificil de
determinar pero la mejor estimacion es de alrededor del 1 % de
las MAQ tipo 1 (16). La presencia de agrupaciones intraquisticas
de células mucinosas y focos de hiperplasia adenomatosa atipica
descritos en asociacion con MAQ tipo 1 pueden ser precursores
de adenocarcinoma de bajo grado (16).

La mayoria de los adenocarcinomas de bajo grado
asociados a MAQ tipo 1 se comportan de manera benigna y la
reseccion completa parece ser curativa en la mayoria de los casos
(16,19,20). Se debe considerar sin embargo que el seguimiento
clinico de muchos de los casos reportados es relativamente corto
y que hay informes de lesiones metastasicas (19).

Si bien la localizacion primaria en el pulmoén de un
rabdomiosarcoma es extremadamente rara, su desarrollo se
asocia a malformaciones congénitas quisticas pulmonares.
Ozcan y cols reportan un total de 29 casos de rabdomiosarcomas
primarios y 15 de ellos se asociaron a lesiones quisticas (21).Se
ha postulado que puede deberse a la transformacion maligna de
células mesenquimales primitivas del estroma o que se debe a
la presencia de tejido de musculo esquelético heterotdpico en el
pulmoén (22).
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CONCLUSION

La malignizacion o la presencia de una lesion maligna
preexistente ha sido propuesta como uno de los argumentos
que justifican el tratamiento quirdrgico de las lesiones quisticas
pulmonares congénitas alin en ausencia de sintomas. Una revision
de la literatura disponible considera la reseccion quirdrgica con
evidencia de un nivel moderado de calidad (23) y un metaanalisis
concluye que la cirugia es un procedimiento seguro y que evita la
aparicion de sintomas y el riesgo de malignizacion (24).

La evidencia disponible actualmente sugiere que la
conducta mas adecuada es la reseccion electiva de las lesiones
quisticas pulmonares congénitas, sin embargo existe carencia de
experiencia con el manejo conservador y la evolucion natural de
las lesiones pulmonares quisticas es incierta (21). La pregunta
sobre si la aparicion de células malignas corresponde a una
transformacion o se trata de una entidad independiente (en el
caso del blastoma pleuropulmonar) tampoco ha sido resuelta en
forma satisfactoria (17,18).
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ABSTRACT

Young children tend to explore the environment and not infrequently swallow objects. Foreign body ingestion is a frequent
cause of urgency consultation. Ingestion of button cells can produce mild to severe complications, even death if it lodges in the esophagus.
Aspiration of foreign body should be considered as a differential diagnosis in children with persistent respiratory or gastrointestinal
symptoms. X-ray is a very useful diagnostic tool. Button cell ingestion causes respiratory or digestive epithelium damage and the severity
is proportional to lenght of stage in contact with the mucosa before its extraction. Therefore the early detection is vital. We present a clinical
case and review of the literature.
Keywords: foreign body, ingestion, children

RESUMEN

Los nifios pequefios tienden a explorar el medio ambiente y no es infrecuente que ingieran objetos. La ingesta de cuerpo
extrafio es una causa frecuente de visitas al Servicio de Urgencia. Las baterias de botén pueden producir complicaciones desde leves
hasta severas, incluso la muerte cuando la bateria se aloja en el es6fago por mayor tiempo. Esta se debe considerar como diagndstico
diferencial cuando un nifio presenta sintomas respiratorios o gastrointestinales persistentes. La radiografia es una herramienta muy (til
para su diagndstico. Esta puede producir dafio del epitelio respiratorio o digestivo. La severidad es proporcional a la duracion del contacto
de la bateria con la mucosa previo a su extraccion, por lo tanto el reconocimiento temprano es vital. El objetivo de este articulo es presentar

un caso clinico y revisar la literatura.
Palabras clave: cuerpo extraio, ingesta, nifios

CASO CLiNICO

Se presenta el caso de un lactante que ingiri6 una
bateria de botdn, cuyo diagnostico se realiz6 luego de 26 dias de
la ingesta.

Se trata de un nifio de 1 afio 8 meses, con antecedente
de SBOR moderado en tratamiento. Acude a su Consultorio por
2 dias de tos, ruidos respiratorios y estridor que aumenta en
decubito durante el suefio. Se diagnostica bronquitis obstructiva,
se indica salbutamol y prednisona oral. Cuatro dias después
consulta nuevamente indicandose clorfenamina. El dia 14 de
evolucion consulta por persistir la sintomatologia, disnea en
decubito por lo cual duerme semisentado, presenta estridor de
esfuerzo y mala tolerancia a la ingesta de sdlidos; se le indica
salbutamol y eritromicina. El dia 24 consulta por nula respuesta
al tratamiento, se indica kinesioterapia respiratoria y salbutamol.
El dia 26 consulta nuevamente en Servicio de Urgencia, se toma
radiografia de térax la cual revela la presencia de un cuerpo
extrafio intraesofagico. Se realiza esofagoscopia no lograndose
retirar cuerpo extrafio submucoso, con esdéfago sangrante, friable
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y erosionado. El dia 29 se realiza una nueva esofagoscopia. Se
aprecia desde el lumen la baterfa en la region toracocervical, sin
embargo no es posible extraerla pues esta firmemente adherida
al esofago. Se realiza toracotomia y esofagostomia con extraccion
de bateria de boton de 20mm de diametro. A los 10 dias se realiza
esofagograma, no se visualiza fistula, ni extravasacion de liquido.

DISCUSION

La mayoria de las ingestiones de cuerpo extrafio (ICE)
ocurre en nifios de seis meses a seis afios de edad, incluyendo
entre los objetos las baterfas de botdn (BB) (1) Las BB representan
menos del 2% de los cuerpos extrafios en la via digestiva (2). Hasta
un 10% de las BB se alojan en el esofago (3). La edad media de
la ingestion de BB (IBB) es de 4 afios, con predominio en varones
(62%), el 80% de los pacientes que presentan complicaciones son
menores de tres afos (4). El nimero de urgencias por lesiones
relacionadas con baterias se ha duplicado de 1990 al 2009. Las
complicaciones y mortalidad se han incrementado casi siete veces
desde 1990, con la aparicion de BB de litio de mayor diametro y
mayor voltaje. Mds del 90% de los resultados graves en nifios
entre el 2000 y 2009 se debié a BB de litio de mas de 20mm de
didmetro la cual se impacta mas facilmente por su tamafio (1,
5-9). Entre los afios 1997 y 2010, en Estados Unidos, 40.400
nifios menores de 13 afios fueron atendidos en servicios de
urgencia por lesiones relacionadas con las BB, 10% requirieron
hospitalizacion (10). El aflo 2013 la incidencia de IBB se estimo
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10.5 por millén de personas con una tasa de mortalidad de 0,5%
(11). La causa mas frecuente de muerte luego de IBB es la fistula
aortoesofagica, que produce sangrado masivo (8).

Existen factores de riesgo de complicacion tales como:
impactacion esofagica a nivel del arco aodrtico, edad menor
de cinco afios, bateria con tamafio de 20 mm o mas, tiempo
prolongado de impactacion, hematemesis luego de la extraccion,
ingerir mas de una BB (4,5,8). La impactacion suele tener lugar
en las areas de estrechamiento fisioldgico: a nivel de musculo
cricofaringeo, a nivel del arco aortico y en el esfinter esofagico
inferior (2).

Las BB tienen un polo negativo compuesto en la
mayoria de los casos de litio que forma la zona mas estrecha, y se
separa con un disco embebido en una solucion alcalina, del polo
positivo, el cual puede estar compuesto por diversas sustancias
que determinan el voltaje como oxigeno, plata oxidada, mercurio
oxidado, manganeso litico, diéxido de manganeso) (2).

Los mecanismos de dafio de la BB por orden de
importancia son: la carga eléctrica, la fuga de su contenido
electrolitico alcalino y dcido, la absorcion de metales pesados
y la necrosis por presion (2). Se produce una lesion cdustica
y la necrosis comienza a los 15 minutos del contacto y puede
extenderse a traquea o grandes vasos (5,12,13). Luego de la
extraccion, la lesion progresa a pesar de no haber mas exposicion
(5). La IBB puede producir quemaduras, fistulas y perforacion (1).
La lesion en la cara anterior del esdfago se asocia con lesion
vasculary traqueal, lalesion anterior del esdfago proximal se asocia
a compromiso de la arteria tiroidea o fistula traqueoesofagica y
compromiso de las cuerdas vocales y la lesion en el tercio medio
del esdfago se asocia a fistula aortoentérica. La lesion posterior
se asocia a mayor riesgo de espondilodiscitis (5).

Hasta un 80-90% de los pacientes son asintomaticos,
s6lo 0.35-4% manifiestan sintomatologia grave (2). Los sintomas
gastrointestinales incluyen: disfagia, salivacion, rechazo
alimentario, vomitos, nduseas, odinofagia, rechazo repentino a
comer alimentos solidos (1,7,13). Pueden tener sintomatologia
respiratoria aguda o sintomas respiratorios prolongados, tos,
estridor, sibilancias o asfixia (1). La IBB también puede causar
sintomatologia cronica: pérdida de peso, poco incremento
ponderal, fiebre inexplicable, neumonia recurrente, aspiracion de
alimentos (1).

La radiografia es el pilar de la evaluacion de nifios con
sospecha de IBB (4).

Debe también realizarse radiografia de nariz, cuello,
torax y abdomen (1, 14). Se evaldan las caracteristicas que
distinguen una BB de una moneda y determinar si ese objeto esta
en esofago o en la tradquea (1). En la proyeccion posteroanterior
la BB tiene una doble densidad o apariencia bilaminar, un anillo
doble que lo distingue de una moneda (signo del halo). Esta
apariencia se debe a que los 2 componentes de la BB tienen
diametros ligeramente diferentes, las monedas tienen una sola
densidad (1,3,9, 14,15). En la proyeccion lateral la BB tiene
una silueta escalonada debido a la carcasa metdlica de sus 2
componentes. Hay algunas BB de disefio més delgado que no se
pueden distinguir de una moneda (1, 9). (Figura 1).

El esofagograma sirve para evaluar la lesion, detectar
perforacion y formacion de estenosis, la inicial se realiza uno a
siete dias y otro a los 14 dias de la extraccion (5).

La resonancia nuclear magnética y tomografia computada de torax

Figura 1a. Radiografia de torax proyeccion posteroanterior.

La bateria tiene un anillo doble (signo del halo).

Figura 2. Radiografia de térax proyeccion lateral.

La bateria tiene silueta escalonada.

con contraste se utilizan después de la extraccion para evaluar
la extension de la lesion y su proximidad a la aorta, si hay dafio
vascular y de via respiratoria, y seguimiento de la lesion (5, 12).
Se debe realizar diagnostico diferencial con patologia
gastrointestinal (gastroenteritis, gastritis, enfermedad ulcero
péptica, invaginacion, obstruccion intestinal) (1), o con patologia
respiratoria (asma, laringomalacia, traqueomalacia, laringo-
traqueobronquitis,  traqueitis, neumonia, neumomediastino,
neumotdrax, epiglotitis) (1).

La estrategia mas eficaz para tratar la IBB es la prevencion (11).
Esto puede realizarse mediante educacion del equipo médico
y padres, comercializacion en empaques mas seguros y BB
de diametro mas pequefio, mejores etiquetas de advertencia y
disefio de compartimentos donde va la BB, de modo que requiera
un destornillador u otra herramienta para abrirse, adecuada
eliminacion de BB (5, 9,14,16). El tratamiento exige un enfoque
multidisciplinario: anestesia, gastroenterologia, cirugia, otorrino,
cirugfa cardiotordcica y radiologia (1, 5). Para guiar el tratamiento
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se debe tomar en cuenta la edad, presencia de sintomas, zona
anatémica lesionada y duracion de la impactacion (1,4,11). Debe
someterse de inmediato al retiro endoscopico en las dos horas
siguientes a la IBB, para lograr su eliminacion sin lesiones (1, 5).
Aunque no exista sintomatologia respiratoria se debe realizar
evaluacion de la via aérea, luego una segunda endoscopia a los
dos a cuatro dias después de la remocion para evaluar la extension
de la lesion (9,11).

Las complicaciones de la IBB son: perforacion
esofdgica, estenosis esofagica, pardlisis y perforacion de la
cuerda vocal, fistula traqueoesofdgica. mediastinitis, esofagitis,
estenosis traqueal, hemorragia arterial, fistula aortoesofégica,
absceso pulmonar, neumonia aspirativa, empiema, neumotorax,
espondilodiscitis, osteomielitis vertebral, lesion del nervio laringe
recurrente, perforacion del diverticulo de Meckel (1,3,5,11-
13,17).

CONCLUSION

Se debe pensar siempre en cuerpo extrafo aerodigestivo
en paciente con sintomatologfa respiratoria que no responde al
tratamiento convencional. La radiografia de térax es una util ayuda
en pacientes con sintomas respiratorios de evolucion atipica.

Los autores declaran no presentar conflicto de intereses
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ABSTRACT

Vascular rings are uncommon congenital anomalies that result from anomalous embryological development of the mediastinum
main arteries (aortic arch and its branches, pulmonary artery). Such anomalous vascular structures may produce compression of the trachea
and / or esophagus, with consequent obstructive respiratory and digestive symptoms. Vascular rings can be complete or incomplete. They
can be asymptomatic or manifest with persistent or recurrent respiratory and / or digestive symptoms. The study should include chest
X-ray, barium swallow, flow-volume loop, fiberoptic bronchoscopy, chest computed tomography, angiotomography or magnetic resonance.
Symptomatic patients often need surgery.
Keywords: vascular ring, airway compression, flexible bronchoscopy

RESUMEN

Los anillos vasculares son el resultado de anomalias del desarrollo embrionario de grandes troncos vasculares del mediastino,
tanto del cayado adrtico y sus ramas, como de la arteria pulmonar. Dichas estructuras vasculares anémalas pueden producir compresion
de la traquea y/o del es6fago, con la consiguiente sintomatologia obstructiva respiratoria y digestiva. En algunas ocasiones forman un anillo
completo y en otras incompleto. El diagndstico puede ser casual cuando son silentes o resultado del estudio de sintomas respiratorios y/o
digestivos persistentes o recurrentes. El estudio debe incluir radiografia de térax, esofagograma, curva flujo/volumen, fibrobroncoscopia,
angiotomografia computada o angioresonancia magnética de torax. En pacientes sintomaticos se debe recurrir a la cirugia, en cambio los
asintomaticos u oligosintomaticos deben ser observados.
Palabras clave: anillos vasculares, compresion de via aérea, broncoscopia flexible

CASO CLIiNICO hacia la izquierda (Figura 1A); luego esofagograma, que evidencia

muesca esofagica (Figura 1B); los valores espirométricos fueron

Se describen las historias clinicas de 2 pacientes que
consultaron en la unidad broncopulmonar del Hospital Exequiel
Gonzalez Cortés entre los afios 2009 a 2016.

CASO 1

Nifia de 9 afios de edad derivada a nuestra unidad
con diagnodstico de asma de dificil manejo, tratada con fluticasona
en dosis altas y multiples curas esteroidales. La paciente referia
estridor inspiratorio nocturno y disfagia. Como estudio inicial se
solicito radiografia de torax la cual mostro desviacion de la traquea
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normales, pero la curva flujo/volumen (F/V) revel6 una obstruccion
fija de la via aérea central (Figura 1C); fibrobroncoscopia (FBC)
mostré compresion traqueal extrinseca pulsatil (Figura 1D) y
angiotomografia computada de tdrax permite el diagnostico
definitivo de doble arco adrtico (Figura 1E). Se realiza tratamiento
quirurgico.

Actualmente tiene 12 afios de edad, en tratamiento
por su asma bronquial, evoluciona sin estridor, ni refiere disfagia.
Las crisis bronquiales obstructivas se han reducido en forma
importante. Sin embargo la curva flujo/volumen ain muestra
obstruccion fija de via aérea central.
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Figura 1. Nifia de 9 afios de edad, doble arco aortico.

flujo (Iiseq)

—

L
_,-f;’ volumen ()

A: Radiografia de térax: desviacion de la trdquea hacia izquierda. B. Esofagograma: muesca esofégica.
C. Curva flujo/volumen: obstruccion fija de via aérea. D. Fibrobroncoscopia: compresion traqueal extrinseca pulsatil.

E. TAC torax: doble arco adrtico.

CASO 2

Nifio con sindrome de Down, derivado a nuestra unidad
durante el primer afio de vida por sibilancias recurrentes, con
ausencia de cardiopatia congénita y estado nutricional normal.
Dentro de su estudio a los 6 afios de edad el esofagograma
muestra muesca esofdgica posterior (Figura 2A), se realiza

fibrobroncoscopia la que no muestra alteracion de la via aérea,
angiotomografia de térax con reconstruccion revela arteria
subclavia derecha aberrante con compresion retroesofagica
(Figura 2B y C).

Actualmente el paciente tiene 7 afios de edad, asmatico
moderado, tratado con fluticasona, refiere leve disfagia Idgica, por
lo que se decide mantener conducta expectante.

Figura 2. Niflo de 7 afos, arteria subclavia derecha aberrante.

. IS
A: Esofagograma compresion esofagica.
arteria subclavia derecha aberrante.

| S

F |

B. AngioTAC Térax: compresion esofagica. C. TAC térax con reconstruccion:
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DEFINICION

El término anillo vascular se refiere a la combinacion
de estructuras vasculares y en ocasiones ligamentosas que
encierra a la traquea y al es6fago causando un efecto de masa o
compresion (1).

EMBRIOLOGIA

Durante la cuarta semana del desarrollo embrionario
aparecen hendiduras faringeas que son irrigadas por 6 pares de
arcos adrticos primitivos. La persistencia o involucion de estos
arcos determina las diferentes variedades de anillos vasculares
(1-3). Gran parte de los anillos vasculares (AV) resultan de la
persistencia de parte de los arcos adrticos que en condiciones
normales deberian desaparecer 0 a variantes anatomicas
consistentes en origenes anomalos de los vasos (1-3).

Del primer arco adrtico nacen las arterias carotidas
externas y las maxilares. Del segundo arco se derivan las arterias
estapedias. El tercer par da lugar a las carotidas primitivas y
las cardtidas internas. El cuarto par da originen al arco aortico
izquierdo. El quinto arco aortico desaparece con el desarrollo sin
dejar derivados vasculares, mientras que del sexto arco aortico se
originan la arteria pulmonar y el conducto arterioso (3).

Las anomalias vasculares pueden consistir en anillos
completos, como doble arco aortico, pudiendo comprimir la
traquea y el esdfago, o incompletos, como la arteria subclavia
aberrante derecha que ocasionalmente comprime el esdfago (4-
7).

ANILLOS VASCULARES FRECUENTES

Doble arco adrtico y arco adrtico derecho

Resultan de la persistencia del lado derecho del cuarto
par. En condiciones normales, el lado derecho del cuarto par debe
desaparecer, dando asf lugar al curso normal del arco adrtico
dirigido hacia la izquierda y descendiendo por ese lado de la
columna vertebral. Cuando la que desaparece es la parte izquierda,
se origina el denominado arco adrtico derecho, mientras que la
persistencia de ambas estructuras origina el doble arco adrtico
(Figura 3). Esta es la anomalia més frecuente, entre ambas forman
un verdadero anillo vascular que rodea a la trdquea y esofago
con la consiguiente compresion de dichas estructuras (1,3). La
mayoria de la veces el lado derecho es el predominante, aunque
también se puede observar ambos arcos con flujo similar o bien,
predominio del lado izquierdo, lo que tiene mucha importancia
para la correccion quirtrgica (4).

El arco adrtico derecho puede presentarse bajo la forma
de dos variantes:

a) Sin componente retroesofdgico: el conducto o ligamento
arterioso pasa de la arteria pulmonar derecha al cayado
derecho de la aorta sin formar ningun anillo, por lo que
esta anomalia suele no causar sintomas.

b) Con componente retroesofdgico: el cayado adrtico derecho
es retroesofagico, de forma que entre éste y el conducto

arterioso que une la arteria pulmonar con el cayado aortico
se forma una anillo capaz de comprimir traquea y es6fago.

Tronco braquiocefalico o arteria innominada aberrante

No es un anillo completo. Consiste en la compresion
anterior de la traquea por la arteria innominada, que cruza
de izquierda a derecha desde su origen en la aorta toracica
ascendente. El eso6fago no resulta comprimido.

Arteria subclavia derecha aberrante

Se considera variante anatdmica, estando presente
en el 0,5% de la poblacion (4). No es un anillo propiamente tal.
La arteria nace de la aorta izquierda descendente, después del
nacimiento de la subclavia izquierda, y se dirige al lado derecho
por detrds de la traquea y del esofago, comprimiendo esta ultima
estructura (Figura 3).

Sling de la arteria pulmonar

La arteria pulmonar izquierda se origina de la arteria
pulmonar derecha y pasa por detrds de la traquea, la rodea y
cruza hacia la izquierda, pasando entre la traquea y el esofago
para alcanzar el hilio pulmonar izquierdo. (8)

Figura 3. Distribucion normal de grandes vasos, doble arco
adrtico y subclavia derecha aberrante.

esofago

carétida derecha cardtida izquierda

subclavia deracha subclavia izquierda

tronco braquiocefalico

traquea arco aértico

NORMAL

cayado derecho

i

cayado izquierdo

tronco pulmonar

DOBLE ARCO AORTICO

subclavia derecha
aberrante

ARTERIA SUBCLAVIA
DERECHA AERRANTE
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SINTOMAS

Los anillos vasculares corresponden al 1% de las
malformaciones congénitas cardiovasculares y se manifiestan
habitualmente en los primeros afios de la vida, especialmente
durante los primeros meses (3). En el periodo de lactante se
requiere de un elevado indice de sospecha dada la alta prevalencia
de sintomatologia respiratoria y digestiva. En algunos casos el
diagnostico se retrasa por la concurrencia de patologias a las que
erroneamente se les atribuye la causa de sintomas respiratorios
como laringomalacia, papilomatosis, hemangioma y estenosis
subglotica o digestivos como reflujo gastroesofagico (5-7).

Si se comprime la via aérea se presentan sintomas
como estridor, tos, sibilancias, dificultad respiratoria, apnea,
cianosis, crisis de sofocacion. Dichos sintomas generalmente
son intermitentes, modificandose segun posicion, en general se
alivian en hiperextension. Pueden confundirse con asma de dificil
manejo (9-11). Cuando resulta comprometida la via digestiva,
por compresion del esofago los sintomas mds frecuentes son
la disfagia, los vomitos y la desnutricion (7-12). No obstante, en
general son siempre mas llamativos los sintomas respiratorios
(10).

ESTUDIOS DIAGNOSTICOS

El diagndstico de un nifio con anillo vascular ha
cambiado sustancialmente en los Ultimos 15 afios. Un punto clave
es que se debe realizar en forma escalonada (4), sin solicitar
estudios excesivos una vez que el diagnostico ya esta establecido.

Los estudios sugeridos son los siguientes: (9-12).

Radiografia de torax

Debe ser el primer estudio a realizar. En la proyeccion
antero-posterior se puede identificar desviacion traqueal en el arco
aortico derecho y en el doble arco adrtico, desplazamiento anterior
de aquélla en la proyeccion lateral. Otros hallazgos radioldgicos,
incluyen la presencia de hiperinsuflacion o atelectasias lobares.

Esofagograma

Casi todos los anillos vasculares condicionan algun
tipo de impronta en el esofago. Actualmente este examen ha sido
desplazado por la tomografia computada.

Ecocardiografia 2D y Doppler color

Es capaz de diagnosticar en muchos casos el anillo
vascular y descartar la presencia de otras anomalias cardiacas
asociadas. Como limitaciones de este estudio, cabe sefialar que
s6lo puede identificar estructuras con flujo, por lo que no detectara
la presencia de estructuras fibroligamentosas que puedan formar
parte del anillo, ademas es operador dependiente.

Angiotac de torax (AT) y angioresonancia magnética de
térax (ARM)

Claramente pueden definir la anatomia vascular y de
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la via aérea y su relacion tridimensional con una alta fiabilidad.
La ventaja de la AT es la rapidez de adquisicion de los datos,
lo que obvia en muchos casos la necesidad de sedacion. Como
desventaja estd la irradiacion a la que se expone al paciente y
la utilizacion de medio de contraste. Permite la reconstruccion
multiplanar. La ARM no emplea radiacion, ni ninglin medio de
contraste iodado, sin embargo precisa tiempos de adquisicion
mucho mas largos.

Cateterismo cardiaco y angiografia

Se reserva para aquellos casos en los que por su
complejidad, no llega a definirse de una forma clara la anatomia
de todas las estructuras vasculares implicadas en el anillo, y
también cuando se requiere definir otras anomalias cardiacas
asociadas.

Fibrobroncoscopia

Es fundamental en el diagnéstico diferencial de
estridor. Debe ser considerada cuando se sospeche la existencia
de anomalias primarias de la traquea y los test de imagen no
invasivos no sean concluyentes. También permite estimar si
existe compresion pulsatil de la via aérea, grado de estenosis
que producen dichas anomalias vasculares sobre la misma y la
presencia de malacia en la zona comprimida por el vaso.

Gurva flujo/volumen
En nifios que logran colaborar puede evidenciar

obstruccion fija o variable de la via aérea central.

TRATAMIENTO

En el caso de los anillos vasculares asintomaticos u
oligosintomaticos, estos deben ser sometidos a observacion y
seguimiento estricto (9,12,13), en cambio en los sintomaticos
se procede al tratamiento quirtrgico, que consiste en pexias o
resecciones, las cuales habitualmente presentan resultados
satisfactorios (14-15).

CONCLUSION

Cuando se presenta un nifio con respiracion ruidosa
y disfagia debe haber una alto indice de sospecha de un anillo
vascular. La evaluacion diagnodstica debe iniciarse con una
radiografia de torax, observando la situacion de la traquea. La
broncoscopia es de utilidad para descartar patologia traqueal y
evaluar grado de traqueomalacia en la zona adyacente al vaso
andmalo. Actualmente, la tomografia computada establece
el diagnéstico anatémico, y si se requiere un mayor detalle se
solicita una resonancia nuclear magnética. Los nifios con anillo
vascular deben tener un ecocardiograma porque cierto porcentaje
se asocia a cardiopatia congénita.

Los autores declaran no presentar conflicto de intereses
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NEUMOTORAX ESPONTANEOQ DEBIDO A BULAS SUBPLEURALES.

PRESENTACION DE UN CASO

SPONTANEUS PNEUMOTHORAX AND SUBPLEURAL BULLA. CASE REPORT

Dr. Julio Maggiolo M. ', Dra. Lilian Rubilar 0. '

1. Pediatra Especialista en Enfermedades Respiratorias. Unidad Broncopulmonar. Hospital Dr. Exequiel Gonzalez Cortés.

ABSTRACT

Pneumothorax is defined as the presence of air within the pleural cavity. It may be traumatic, iatrogenic, spontaneous secondary
or primary. In the latter cause, the most frequent are subpleural and apical bulla in longiline patients, with connective tissue diseases and

smokers.

Treatment should be conservative in patients who present a small pneumothorax. Instead, a probe should be installed if it is
greater. In the presence of frequent recurrences or persistent air leakage, pleurodesis should be considered, or resection of the bullous

should be practiced.

In this article we review a patient with Elhers Danlos syndrome, who presents a primary spontaneous pneumothorax due to

subpleural bulla.

Keywords: pneumothorax, spontaneous, lung bulla, children

RESUMEN

El neumotorax se define como la presencia de aire dentro de la cavidad pleural. Puede ser traumatico, iatrogénico, espontaneo
secundario o primario, dentro de esta Ultima causa la mas frecuente son las bulas subpleurales y apicales, en pacientes longilineos,

portadores de enfermedades del tejido conectivo y fumadores.

En neumotdrax pequefios el tratamiento debe ser conservador, en cambio en los de mayor cuantia se debe proceder a la
instalacion de una sonda pleural. Frente a recidivas frecuentes o persistencia del escape aéreo, se debe considerar la pleurodesis o bien

practicar la reseccion de las bulas.

En el presente articulo se reporta a un paciente con sindrome de Elhers Danlos que presenta un neumotdrax espontaneo

primario debido a bulas subpleurales.

Palabras clave: neumotoérax espontaneo, bulas pulmonares, nifios

INTRODUCCION

El neumotorax es la acumulacion de aire en el espacio
pleural, con colapso parcial o total del pulmén (1,2). Puede ser
traumatico, iatrogénico, espontaneo primario o secundario. De
los neumotérax espontaneos primarios la causa mas frecuente
son las bulas, definidas como cavidades aéreas, habitualmente
ubicadas en las regiones subpleurales y apicales pulmonares,
en pacientes longilineos, con enfermedad del tejido conectivo y
fumadores (1,2).

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 10 afios de afios de edad con
sindrome de Ehlers Danlos. Presenta un cuadro clinico caracterizado
por disnea, puntada de costado izquierdo, agregandose cianosis,
retraccion subcostal e intercostal. Por el apremio respiratorio la
madre decide consultar en servicio de urgencia. En la exploracion

Correspondencia:

Dr. Julio Maggiolo M.

Unidad Broncopulmonar

Hospital Exequiel Gonzélez Cortés

Ramén Barros Luco 3301

San Miguel, Santiago

Correo electronico: maggiolojuliol@gmail.com

fisica se observa un paciente consciente, orientado, agitado,
cooperador, con retraccion intercostal moderada, murmullo
pulmonar disminuido e hipersonoridad en hemitérax izquierdo,
ruidos cardiacos desviados a derecha.

El paciente es hospitalizado y se solicita una radiografia
de torax (Figura 1).

Figura 1. Radiografia de térax (AP): neumotdrax que
compromete 30% del hemitérax izquierdo.

—-
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Debido a la presencia de neumotdrax que compromete
mas del 30% del hemitérax izquierdo, se administra oxigenoterapia
Fi02 100%, ademas se instala sonda pleural con sello de agua. El
paciente presenta mejorfa clinica, el tercer dia de hospitalizacion
se solicita una nueva radiografia de térax, que muestra resolucion
del neumotdrax, retirandose la sonda pleural.

Controlado en la unidad de broncopulmonar, el paciente
se encuentra asintomatico. Destaca su hiperlaxitud articular. Se
solicita una tomografia computada de torax (Figura 2) observandose
bulas pulmonares apicales bilaterales. Actualmente tiene 14 afios
de edad, controlado en nuestra unidad y en genética, sin habito
tabaquico, no ha presentado recidivas y hace una vida normal.

Figura 2. Tomografia computada de térax (corte supracarinal):
abundantes bulas pulmonares apicales bilaterales

DISCUSION

La rotura de bulas subpleurales es la causa mas
frecuente de neumotérax espontaneo primario, describiéndose
su presencia en mas del 80% de los casos. Esto predomina en
varones, con una relacion 6:1, mas frecuente entre los 14 y 30
afios de edad, fenotipo longilineo, mas frecuente en el hemitorax
derecho y menos del 1-10% son bilaterales (3,4). El riesgo se
incrementa hasta en un 12% en fumadores, en comparacion con
los no fumadores en quienes el riesgo es del 0.1% (5,6).

La presencia de bulas subpleurales se ha asociado a
algunas enfermedades del tejido conectivo, como el sindrome de
Elhers Danlos (SED) (7). En estos pacientes se han identificado
anormalidades en el colageno tipo | y V, en el SED vascular se
han detectado alteraciones estructurales del colageno tipo lll, este
Gltimo ha sido asociado a mayor incidencia de neumotérax. En
el sindrome de Marfan (3,4) también se han reportado casos de
neumotdrax espontaneo debidos a bulas, asociadas a alteraciones
del colageno y elastina del pulmdn.

Una de las teorias propuestas para la formacion de bulas
se relaciona con la obstruccion de las vias aéreas de pequefio
calibre, lo que aumenta la presion intraalveolar, produciéndose
rotura alveolar, con la consiguiente fuga aérea (8,9). Otra
posible causa se explicaria por el rapido crecimiento puberal,

que producirfa necrosis avascular de los tabiques alveolares,
secundario a isquemia, por lo que es mas frecuente en pacientes
jévenes, altos y delgados (9-11).

El' neumotdérax espontaneo primario puede ser
asintomatico, aparecer en reposo o durante el ejercicio. El
paciente refiere dolor pleuritico homolateral, el cual aumenta
con los movimientos respiratorios profundos y la tos, disnea de
aparicion brusca (11).

El neumotorax espontdneo secundario se presenta
en pacientes con alguna enfermedad subyacente, como el que
ocurre durante las crisis de asma bronquial severa, etapas
avanzadas de fibrosis quistica, presencia de bulas asociadas a
enfermedad pulmonar crénica post neumonia por adenovirus,
histiocitosis pulmonar, entre otras (3,4). Sus sintomas y signos
son mas intensos y llamativos que los registrados en los pacientes
con neumotdrax primario debido a la menor reserva funcional
respiratoria (11).

El diagnostico se confirma con la radiografia de tdrax.
Aunque se discute si corresponde realizarla en pacientes con
primer episodio, la tomografia computada define la presencia de
bulas subpleurales (11).

Existe discusion acerca del momento para tratar
quirtrgicamente el neumotérax espontaneo primario, planteando
si debe ser luego del primer episodio o si es preferible esperar
su recurrencia para intervenir. En un estudio en el cual se vi6
que el 54% de los pacientes presentaban recurrencia, no se
justificaba realizar cirugia luego del primer episodio, debido a las
complicaciones y costo econémico (12).

Para decidir el tipo tratamiento se considera el tamafo
del neumotorax. Si es menor del 20% de volumen del hemitorax
afecto y es asintomatico se hospitaliza para observacion vy
administracion de oxigeno. Si a las 24 h se observa franca
disminucion o resolucion se da de alta. El neumotérax de gran
tamafo es aquel mayor del 20% del volumen del hemitérax afecto
0, para efectos practicos, cualquiera que sea sintomético. En ellos
las opciones son: puncidn aspirativa o instalacion de tubo pleural
bajo trampa de agua y aporte de 02 para favorecer su resolucion
(13).

Existe el riesgo de presentar un nuevo episodio de
neumotdrax espontaneo primario en un 30-50% de los casos,
ocurriendo especialmente en los primeros 2 afios. Si el neumotorax
recurre , se sugiere realizar pleurodesis con talco o antibidtico, y
reseccion de las bulas (10,14,15).

CONCLUSION

El objetivo fundamental del tratamiento agudo del
neumotérax espontaneo primario es la reexpansion del pulman.
Para decidir su tratamiento debe cuantificarse el compromiso
junto con evaluar el estado clinico del paciente. Actualmente se
reserva la pleurodesis y reseccion de bulas luego de recurrencia
del neumotdrax.

Los autores declaran no tener conflictos de interés
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que son citadas por primera vez en el texto, al final de cada frase o parrafo en que se las alude. Prefiera publicaciones indexadas. Si
se trata de trabajos enviados a publicacion pero no oficialmente aceptados, refiéralo en el texto como “observaciones no publicadas”,
entre paréntesis.

Para las referencias de revistas, todos los autores deben ser incluidos cuando hay seis 0 menos. Si son siete 0 mas autores se anotan
los 6 primeros y luego se agrega “et al” o “y cols” segun el idioma del articulo (actualmente la National Library of Medicine indica
anotar todos los autores, ambas opciones son validas), sequido por el titulo del articulo, nombre de la revista abreviado segun Journals
Database y BREV , afio , volumen y paginas inicial y final. Por ejemplo :

Zachs MS. The physiology of forced expiration. Paediatr Respir Rev 2000;36-39

Para las referencias de un libro: Autor(es) , titulo del capitulo , En: editor ( s )(si corresponde), titulo del libro, edicion, Lugar publica-
cion, afo, pagina inicial y final del capitulo. Por ejemplo:

Levitsky M. Mechanics of Breathing. In Pulmonary Physiology. McGraw-Hill Companies, Inc, 7th Edition, USA, 2007, pag 11-53

Para mas detalles referirse a los “ Requisitos de uniformidad para manuscritos enviados a revistas biomédicas “, http://www.nIm.nih.
gov/bsd/uniform_requirements.html o http://www.fisterra.com/herramientas/recursos/vancouver

Tablas

Deben incluirse a continuacion de las Referencias bibliograficas, segun orden de referencia en el manuscrito, y segin su orden de
aparicion en el texto. Disefiarla solo en una columna, con una linea horizontal que separe el(los) titulo(s) del contenido. Use notas
aclaratorias para todas las abreviaturas no standard. Para las notas al pie utilizar los simbolos *, #, §, etc. Maximo 6 Tablas (en total
con Figuras) para articulos de Revision e Investigacion.

m Contenido disponible en http://www.neumologia-pediatrica.cl



mailto:contacto@neumolog�a-pediatrica.cl
http://www.nlm.nih/
http://www.fisterra.com/herramientas/recursos/vancouver

Figuras

Si estan en formato jepg su resolucion debe ser minimo 300 dpi y su tamafio media carta. Debe ir una por pagina, en orden segun su
referencia en el manuscrito. Deben presentarse luego de las Tablas, y ademéas en archivo aparte. En este (ltimo caso enviar su titulo
en hoja aparte. Para las notas al pie utilizar los simbolos *, #, §, etc. Maximo 6 Figuras (en total con tablas) para articulos de revision
y de investigacion.

Si las ilustraciones son tomadas de fuentes publicadas, debe expresarse el permiso del autor y de la revista por escrito, y mencionar
la publicacion utilizada.
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GUIA PARA AUTORES DE ARTICULOS DE INVESTIGACION

El articulo debe contener:

e Titulo: en espafol (o portugués) y en inglés: debe representar los objetivos de la investigacion

e Autores: abreviatura profesion, primer nombre e inicial del segundo, primer apellido e inicial del segundo apellido
e Referir grado académico y/o afiliacion institucional de los autores, marcando entre paréntesis nimero identificador
e Referir Autor para correspondencia: lugar de trabajo, direccion, teléfono y correo electronico

e Palabras clave en espafiol (o portugués) e inglés (3 a 5) (términos DeSC de Bireme o MeSH respectivamente)

e Resumen en espafiol (0 portugués) y en inglés (maximo 150 palabras cada uno)

e Manuscrito

e Declaracion de conflicto de intereses

e Referencias bibliogréficas

e Tablas y Figuras

Manuscrito

La presentacion de un articulo implica que el trabajo descrito no ha sido publicado previamente (excepto en la forma de un resumen
0 presentacion en congreso, 0 casos especiales con la debida autorizacion del Editor correspondiente) y que no va a ser publicado en
otro lugar de la misma forma, en espafol en cualquier otro idioma, sin el consentimiento por escrito del editor.

Los documentos presentados para su publicacion deben ser escritos de forma concisa y clara. Debe aparecer una introduccion,
desarrollo del tema y discusion (o conclusiones). No debe exceder las 3000 palabras, sin considerar las referencias y resumenes. El
margen de la pagina debe ser 2,5 cm en los 4 bordes. Letra Arial o Times New Roman, tamafio 12, espaciado 1,5.

Al final del manuscrito debe sefalar conflictos de intereses. Luego puede expresar agradecimientos a personas e instituciones que
hubiesen hecho contribuciones sustantivas a la revision.

Si se publican fotografias de personas, estas no deben ser identificables; debe anexarse el consentimiento informado y explicitarlo
en el manuscrito.

En caso de realizar investigacion en seres humanos, se debe indicar si los procedimientos seguidos fueron aprobados por comité de
ética de la institucion donde se llevé a cabo el estudio. Lo mismo en relacion a estudios realizados con animales de experimentacion.

Los autores deben mencionar en la seccion de métodos si se obtuvo consentimiento y/o asentimiento informado por parte de los
sujetos que participaron en el estudio.

Contenidos del manuscrito
Introduccion: indicar los antecedentes y objetivos del estudio.

Métodos: se debe describir los métodos, mecanismos y procedimientos con suficiente detalle como para permitir que otros puedan
reproducir los resultados. Los métodos estadisticos deben ser precisos y completos. Deben permitir verificar los resultados presentados.

Resultados: presentarlos de forma concisa y precisa. Iniciar con descripcion del (los) grupo(s) de estudio (Tabla 1). Incluir el tamafio
de la muestra de cada grupo de datos, valores de significancia, intervalos de confianza, etc, segin corresponda.

Discusion: comentar las implicancias de los hallazgos y sus limitaciones, referir otros estudios relacionados, planteamientos para
investigacion futura.

Conclusiones: esta seccion debe ser distinta de la Discusion. Debe ser concisa y debe precisar los hallazgos clave de la investigacion
y sus implicancias clinicas.

Debe enviar copia Declaracion de Responsabilidad via correo electronico a:
contacto@neumologia-pediatrica.cl

Referencias bibliogréficas, Tablas y Figuras: ver Guias para Autores de articulos de revision.
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GUIiA PARA AUTORES DE CASOS CLiNICOS
Se consideran 2 tipos de presentaciones:

1. Reporte de 2 0 mds casos. El texto no debe exceder las 2000 palabras, sin incluir resimenes, referencias, ni texto de figuras y/o
tablas. Se acepta un maximo de 5 Figuras/Tablas

2. Reporte de 1 caso. El texto no debe exceder las 1000 palabras, sin incluir resimenes, referencias, ni texto de figuras y/o tablas.
Se acepta un maximo de 5 Figuras/Tablas

El margen de la pagina debe ser 2,5 cm en los 4 bordes. Letra Arial o Times New Roman, tamafio 12, espaciado 1,5.

Al final del manuscrito debe sefalar conflictos de intereses. Luego puede expresar agradecimientos a personas e instituciones que
hubiesen hecho contribuciones sustantivas a la revision.

Si se publican fotografias de personas, estas no deben ser identificables; debe anexarse el consentimiento informado y explicitarlo
en el manuscrito.

El articulo debe contener:

o Titulo: en espafol (0 portugués) y en inglés: conciso pero informativo sobre el contenido central del caso clinico

° Autores: abreviatura profesion, primer nombre e inicial del segundo, primer apellido e inicial del segundo apellido
° Referir grado académico y/o afiliacion institucional de los autores, marcando entre paréntesis nimero identificador
° Referir Autor para correspondencia: lugar de trabajo, direccion, teléfono y correo electronico

° Palabras clave en espafiol (0 portugués) e inglés (3 a 5)(términos DeSC de Bireme o MeSH respectivamente)

Resumen en espafiol (o portugués) y en inglés (maximo 150 palabras cada uno)

° Manuscrito

° Declaracién de conflicto de intereses
o Referencias bibliograficas
Manuscrito

Debe contener:
Introduccion: describir brevemente los aspectos clinicos principales, plantear objetivo(s) de la publicacion del (los) caso(s) clinico (s)

Presentacion del (los) caso(s): historia clinica, apoyo de laboratorio, planteamiento diagnéstico diferencial, razonamiento diagnéstico,
tratamiento, evolucion

Discusion: referirse a los aspectos relevantes del proceso diagnostico, las controversias actuales al respecto
Referencias Bibliograficas: méaximo 20, ver Guia para publicacion Articulos de Revision
Tablas y Figuras: maximo 5 en total. Ver Guia para publicacion Articulos de Revision

Debe enviar copia Declaracion de Responsabilidad via correo electrénico a contacto@neumologia-pediatrica.cl
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DECLARACION DE RESPONSABILIDAD

Titulo del manuscrito:

1. Certifico que he contribuido directamente al contenido intelectual del manuscrito, a la bisqueda y analisis de sus datos, por lo cual
me hago publicamente responsable de él.

2. El articulo es inédito. No ha sido enviado a otra revista, ni lo sera en el futuro.

3. Marque la alternativa que corresponde:

[J El trabajo no incluye material gréfico tomado de otras publicaciones.

[] Eltrabajo incluye material grafico tomado de otras publicaciones. Adjunto copia de la autorizacion del autor original.
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