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Ventilacién no invasiva

en insuficiencia respiratoria
aguda por fibrosis quistica.
Informe de un caso pediatrico

Introduccion: la fibrosis quistica es una enferme-
dad generalizada autosémica recesiva. Las ma-
nifestaciones pulmonares incluyen bronquitis
aguda y crénica, bronquiectasia, neumonia y ate-
lectasia e infecciones recurrentes. El prondstico
no es bueno al asociarse con insuficiencia res-
piratoria crénica agudizada y cor pulmonale. Por
ello, el tratamiento tendra que ser permanente,
agresivo y requerir eventualmente de apoyo venti-
latorio.

Objetivo: evaluar el manejo de la ventilacion no
invasiva tipo presion positiva continua en la via
aérea (CPAP), en una paciente con fibrosis quis-
tica, cor pulmonale e insuficiencia respiratoria
agudizada.

Ubicacion: Unidad de Inhaloterapia del Hospital
Regional 1, Instituto Mexicano del Seguro So-
cial en Morelia, Michoacan.

Caso clinico: nifia de 4 afios de edad con ante-
cedente de tres hermanos fallecidos por pato-
logia pulmonar de etiologia no determinada,
cuadros respiratorios frecuentes e insuficiencia
respiratoria crénica agudizada, cuatro determi-
naciones de cloro en sudor > 110 mEqg/L y datos
de falla cardiaca debida a cor pulmonale. Para
el tratamiento se optd por la ventilacion no
invasiva CPAP, la cual incluye la aplicacion de
dos sistemas de presion: uno a la espiracion y
otro a la inspiracion, tratando de evitar los ries-
gos de la ventilacion mecéanica convencional y
la relativa efectividad de los sistemas de respi-
racion con presion positiva intermitente.
Discusion: en la paciente hubo mejoria impor-
tante en los parametros gasomeétricos y radio-

del atrapamiento de aire. La ventilaciéon no inva-
siva es una buena alternativa terapéutica en la
insuficiencia respiratoria por fibrosis quistica, con
ventajas sobre el procedimiento convencional
de intubacién orotraqueal.

gréficos, disminucién del indice cardiotoracico'y |

SUMMARY

Introduction: Cystic fibrosis (CF) is a general-
ized autosomal recessive disorder character-
ized by alterations in hydroelectrolytic transport
across epithelial cells, with liberation of neu-
trophil DNA and secretion of an abnormal mu-
cus that obstruct glands and ducts in various
organs. In the respiratory tract, inadequate
hydration of tracheobronchial epithelium im-
pairs mucocilliary function. High concentrations
of DNA in airway secretions also render the
sputum thick and viscous. Pulmonary manifes-
tations include acute and chronic bronchitis,
bronchiectasis, pneumonia, and atelectasis; cor
pulmonale occurs in advanced cases and sig-
nifies poor prognosis. Treatment involves sev-
eral disciplines and must be permanent and
aggressive, including ventilatory support.
Objective: To report a case of a patient with CF;
Cor pulmonale and acute respiratory failure, trea-
ted with continuous positive airway pressure
(CPAP) with excellent response.

Site: Inhalotherapy Unit, General Hospital 1,
IMSS, Morelia, Michoacan, Mexico.

Case: Female, 4 years of age, three brothers
previously dead by respiratory diseases, with
history of chronic lung disease, sweat chlorid
concentration above 110 Meg/L, and cor pul-
monale with acute heart failure.

This patient was treated with continuous positi-
ve airway pressure (CPAP) including expiratory
positive airway pressure (EPAP) and inspiratory
positive airway pressure (IPAP), instead of the
conventional systems of mechanical ventilation
with orotracheal intubation .

Discussion: The gasometric and radiologic pa-
rameters improved and the patient showed clini-
cal relief; therefore, we considered CPAP a real
alternative in FQ treatment.
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De acuerdo con diferentes series de casos pu-
blicados, la fibrosis quistica como patologia
genética recesiva ligada a delecion de la base 508
del cromosoma 7 tiene incidencias de 1:112 a
1:1500.1? Se ha identificado un defecto de las
células epiteliales en el transporte hidroelectro-
litico, con liberacién de DNA de neutréfilos
y consecuente deshidratacion, viscosidad anor-
mal y filamentos de actina en el mucus,* aun-
que la presencia de DNA libre suele estar ligada
con procesos infecciosos y no necesariamente con
esta patologia. La afectacion pulmonar puede
ser extremadamente peligrosa al asociarse con
insuficiencia respiratoria cronica agudizada y cor
pulmonale, ensombreciéndose el prondstico.
Ante tales condiciones el tratamiento debera
ser agresivo, incluido el aporte de O, con apoyo
mecanico ventilatorio. Los primeros intentos
de sistemas de apoyo ventilatorio no invasivos
se basaron en los prototipos ideados por Graham
Bell durante el siglo XIX. Entre 1904 y 1905,
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Figura 1. Valores de PCO, y PO, durante la ventilacion no invasiva (Fi0, < 60 %)
a una paciente con fibrosis quistica y cor pulmonale descompensado.
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con un sistema cefalico de oxigenacién a pre-
sion, Bauer finca el principio del que nace, en
1971, el sistema de presion positiva continua
en la via aérea nasal (CPAP) de Gregory. Du-
rante la década de los ochenta se utiliz6 el CPAP
nasal en adultos para el manejo de la apnea
obstructiva durante el suefio, patologia neuro-
muscular tipo Guillain-Barré, esclerosis lateral
amiotrofica y miastenia gravis, entre otras.>®

Informe del caso

Paciente femenina de cuatro afios de edad, pro-
ducto del sexto embarazo, de 38 semanas de
gestacion, obtenida por cesarea iterativa, peso
de 3100 g, con desarrollo psicomotriz normal,
esquema de inmunizaciones completo, cuadros
bronquiales frecuentes no bien especificados que
en ocasiones ameritaron hospitalizacién y de
los cuales se desconocia el tipo de tratamiento;
no se disponia de controles gasométricos. La
paciente habia tenido tres hermanos fallecidos
alos tres, seis y nueve meses de edad por pato-
logia pulmonar no esclarecida. A los dos afios
de edad le diagnosticaron fibrosis quistica en
medio hospitalario, con cuatro determinacio-
nes de cloro en sudor, con valores superiores a
110 mEq/L.

El cuadro por el que ingreso la paciente a
la Unidad de Inhaloterapia del Hospital Regio-
nal 1, Instituto Mexicano del Seguro Social en
Morelia, Michoacan, se inicid con tos de 15
dias de duracién, expectoracion, disnea, acro-
cianosis y rinorrea. La nifia se encontraba estu-
porosa, ocasionalmente irritable, con cianosis
facial y distal, abundantes secreciones purulentas,
aleteo nasal + +, ingurgitacién yugular + + +,
acropaquias, disociacién toracoabdominal, tiraje
intercostal + + +, disminucién universal de los
ruidos respiratorios, estertores broncoalveo-
lares y sibilancias diseminadas, hepatomegalia
a3 cm por debajo del borde costal de la linea
axilar anterior derecha y a 5 cm de la linea
media clavicular en espiracion; frecuencia res-
piratoria de 54 por minuto y frecuencia car-
diaca de 155 por minuto; peso de 15 kg. La
gasometria arterial basal mostré pH 7.31,
PaCO, 97.8, PaO, 47 y saturacion de oxigeno
de 74.6 %.
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En la radiografia de torax se observé hori-
zontalizacion de los arcos costales, abatimiento
de hemidiafragmas, ensanchamiento de medias-
tino, el hilio derecho con arteria pulmonar di-
latada, vasos periféricos poco visibles, con
datos de atrapamiento aéreo, sobre todo en
hemitérax derecho; el hemitérax contralateral
con una imagen en velo en 80 %, cardiomegalia
grado IIT a expensas de crecimiento de las cua-
tro cavidades, indice cardiotoracico de 56 %,
abombamiento del cono de la pulmonar iz-
quierda; se agrego diagnostico de cor pulmonale
descompensado. La biometria hematica com-
pleta, quimica sanguinea, azoados, proteinas
totales y la relacién A/G, bilirrubinas, transa-
minasas, creatinfosfoquinasa, deshidrogenasa
lactica, calcio, fésforo, potasio, cloro y sodio
resultaron dentro de los valores de referencia.

Se inici6 apoyo ventilatorio no invasivo con
ventilador BIPAP Vision (Respironics, Inc.),
humidificador LS 420, Bear Medical, al cual se
le retir6 la columna de difusion del oxigeno para
ast tratar de disminuir la resistencia al paso del
flujo, y mascarilla oronasal (Respironics, Inc.).
Las variables de presion iniciales fueron:

s Presion positiva espiratoria de la via aérea,
7 cm H,O.

s Presion positiva inspiratoria en la via aérea
20 cm H,O.

s Tiempo inspiratorio 0.9 segundos.

= Rampa 0.4 segundos.

« FiO,, 60 %.

Las variaciones se dieron de acuerdo con la
evolucion clinica y gasométrica. Se aplicé aero-
solterapia con solucion salina a 4 % mas salbu-
tamol a 200 ug/kg por dosis, fisioterapia toracica
(percusion, masoterapia y vibracién toracica),
con aspiracion de secreciones ante la tos inefi-
caz de la paciente. El CPAP era interrumpido
dos veces, durante 15 a 20 minutos cada 24 h,
para aerosolterapia y fisioterapia toracica (los
voliimenes de secrecion aspirados en cada se-
sion fueron de 30 a 40 cc), durante cinco dias.
La paciente evoluciono al estado de alerta al
tercer dia de soporte ventilatorio no invasivo,
con incremento de la saturacion de oxigeno, de
PaO, y PaCO, (figuras 1y 2); por su parte, al
egreso la frecuencia respiratoria disminuy6 de
54 a 39 por minuto. El resto del tratamiento
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incluyé la administracion de imipenem, digoxina,
furosemida, dobutamina, ranitidina, metilpred-
nisolona, enzimas pancreaticas, dieta polimérica
a 250 kcal cada 12 horas; la estancia hospitala-
ria fue de 12 dias. Para el manejo domiciliario
se indic6 dotacion de 5 L/minuto de O,, y fisio-
terapia toracica.
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Figura 2. Cambios en la saturacion de oxigeno durante la ventilacion no
invasiva, a una paciente con fibrosis quistica y cor pulmonale

Discusion

La paciente cumple con los criterios para el diag-
nostico de fibrosis quistica: cuatro titulaciones
de cloro en sudor superiores a 110 mEq/L, an-
tecedente hereditario de patologia pulmonar en
tres hermanos fallecidos y su propia afectacién
respiratoria en la modalidad de enfermedad pul-
monar obstructiva cronica.!?

Las agudizaciones con insuficiencia respi-
ratoria severa generan frecuentes ingresos hos-
pitalarios, que al asociarse a falla cardiaca tipo
cor pulmonale agravan el pronéstico* y repre-
sentan un reto para su manejo, lo que obliga a
valorar el riesgo-beneficio de las diferentes al-
ternativas de apoyo ventilatorio. La aparicion
de los sistemas de ventilacién no invasiva con
sistema BIPAP y la aplicacién de dos sistemas
de presién, uno ala inspiracién (IPAP) y otro a
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Figura 3. Se aprecia disminucion del indice cardiotoracico y del atrapamiento de aire, por la aplicacion
de presion positiva continua en via aérea nasal en paciente con fibrosis quistica y cor pulmonale.

la espiracion (EPAP), permite el reclutamiento
alveolar y consecuentemente una mejor venti-
lacion, tratando de eludir los riesgos de la venti-
lacién mecanica convencional y la relativa
efectividad de los sistemas de presion positiva
al final de la inspiracion utilizados por mucho
tiempo en el manejo de estos pacientes.

Se ha mencionado que presiones de 10 a
12 cm de H,O de IPAP bastan para tener una
buena distensibilidad pulmonar.® En el pre-
sente caso los niveles fueron superiores, 20 cm
de H,O, ya que solo asi se lograba un volu-
men corriente de 95 a 100 mL (5.5 mL/kg),
con variacién durante el tercer, cuarto y quinto
dia, teniendo para IPAP 18, 16 y 14 cm de
H,O, y de EPAP 6, 5 y 4, respectivamente.
Los parametros de presion ya mencionados
fueron corroborados mediante un manémetro
colocado al lumen de la mascarilla.

Uno de los criterios para instaurar el CPAP
es la tolerancia del paciente, situacion que se
dio incluso una vez que la menor recuperd el
estado de alerta. Es conveniente mencionar que
dada su edad y estado estuporoso no se le efec-
tuaron pruebas de funcién pulmonar ni de

fuerza inspiratoria, ya que no se requirié de
una via aérea artificial.

La mejoria gasométrica secuencial, una
cada 24 horas, se puede observar en las figu-
ras 1y 2. Algunos momentos de altibajos y
de hiperoxemia pudieron estar relacionados
con el incremento de la FiO, posterior a la
fisioterapia toracica y a la aspiracion de secre-
ciones, momentos en que pueden originarse
complicaciones como hipoxemia severa, arrit-
mias, paro cardiaco, aspiracién de contenido
gastrico, etcétera.” Es necesario recordar que una
vez retirado el soporte ventilatorio este tipo de
pacientes nunca alcanzara valores gasométricos
arteriales normales: la saturacién dificilmente
sobrepasara 90 %, la PaCO, sera poco mayor
que laPaO,, ésta oscilara entre 50 y 55 mm Hg
fuera de etapas de agudizacion; en los cuadros
agudos la diferencia entre PaCO, y PaO, sera
considerable, como puede verse en los valores
de los dos primeros dias en la figura 1.

La mejoria radiologica se evidencio con dis-
minuci6n del indice cardiotoracico y del atra-
pamiento de aire, aunque parece continuar la
cardiomegalia en la radiografia de egreso, sin
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embargo, la silueta cardiaca se magnifica dada
la proyeccién (figuras 3 y 4). Este patron radio-
grafico se repetir en cada etapa de agudizacion.

La modalidad de tratamiento utilizada en la
paciente es la indicada en la literatura especiali-
zada para cierto tipo de patologia pulmonar,
como la hipoventilacién alveolar crénica en
pacientes adultos con tuberculosis, miastenia
gravis, distrofia muscular y paralisis diafrag-
matica, o en el posoperatorio inmediato en
pacientes que desarrollan decremento en la fun-
cion respiratoria y de la PaO,, en aquellos so-
metidos a toracoplastias, neumonectomias, etc.,
asi como en nifios con fibrosis quistica someti-
dos a trasplante pulmonar y que ame-ritan apo-
yo ventilatorio en las unidades de cuidados
intensivos pediatricos y en los meses posterio-
res al trasplante.¥1° Los valores de IPAP y EPAP
empleados en estos reportes pediatricos coinci-
den con los empleados en el presente caso, ast
como con los resultados en mejoria gasométrica.

Aqui se expone la experiencia inicial con la
ventilacién no invasiva CPAP como una alter-
nativa en pacientes pediatricos con fibrosis quis-
tica e insuficiencia respiratoria aguda severa, con
o sin cor pulmonale asociado, considerando la
principal ventaja de este procedimiento sobre
la intubaci6n orotraqueal: la no invasion de la
via aérea natural, con menor margen de riesgo
infeccioso; ademas, se genera una amplia pers-
pectiva para profundizar en su investigacion. En
la Unidad de Inhaloterapia del Hospital Re-
gional 1, Morelia, Michoacan, también se utiliza
este método para el apoyo ventilatorio cronico
en pacientes adultos con fibrosis quistica (de 20 a
24 afios de edad), esclerosis lateral amiotrofica o
sindrome de Pickwick.
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proyeccion que magnifica la silueta cardiaca.

Figura 4. Si bien la presion positiva continua en via aérea nasal en la
paciente con fibrosis quistica y cor pulmonale disminuyé el indice

cardiotordcico y el atrapamiento de aire, en la radiografia de egreso se
obhserva todavia cardiomegalia por la cronicidad de la patologia y la
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