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RESUMEN

Introduccion: El sistema de apoyo ventilatorio domiciliario es una alternativa para
el tratamiento de los pacientes con insuficiencia respiratoria cronica grave.
Objetivo: presentar un escolar de 6 afios de edad, con una enfermedad de
Werding Hoffman, con asistencia respiratoria artificial desde los 5 meses de edad y
hace 2 afios con ventilacién mecanica domiciliaria. Método: se revisa y actualiza la
bibliografia sobre ventilacion mecanica domiciliaria en edades pediatricas vy
enfermedad de Werding Hofman. Se presenta un nifio varon: de 6 afios de edad
que ingresa a los 5 meses de edad, en el servicio de Cuidados intensivos del
Hospital pediatrico provincial docente «Pepe Portilla» de Pinar del Rio con una
insuficiencia respiratoria cronica, el cual requiere ventilacion mecanica, durante 4
afios en el hospital, sin complicaciones y desde hace 2 afios en su hogar con
ventilacion domiciliaria. Discusion: La ventilacion domiciliaria es un método seguro
y necesario para nifos con insuficiencia respiratoria cronica de caracter grave, esto
ha beneficiado la evolucién favorable de este nifio al que se le asigna una
enfermera de cuidados intensivos durante 8 horas diarias, ademas se entrena a la
madre como cuidadora en los procederes necesarios para mantener en su hogar la
ventilacién.

Palabras clave: RESPIRAQION ARTIFICIAL/clasificacion, = INSUFICIENCIA
RESPIRATORIA /diagndstico, NINOS CON DISCAPACIDAD.

ABSTRACT

Introduction: Ventilatory Support System at home is an alternative to treat
patients with severe chronic respiratory failure. The aim is to present a 6 year-old
school boy suffering from Werdnig Hoffman Disease, with artificial ventilation since
he was 5 months old and for the last 2 years with mechanical ventilation at home.
Patient and method: medical literature on home mechanical ventilation in
pediatric patients and Werdnig Hoffman Disease is updated and reviewed. A 6 year
old male child was admitted at 5 months of age in the intensive care unit at "Pepe
Portilla" Children Provincial Hospital in Pinar del Rio with chronic respiratory failure,
requiring mechanical ventilation for 4 years in the hospital, without complications,
and during 2 years at home with ventilation. He was assigned an intensive care
nurse for 8 hours; his mother was also trained as a caregiver in the necessary
procedures to maintain ventilation at home.

Key words: ARTIFICIAL RESPIRATION/classification, RESPIRATORY
INSUFFICIENCY/diagnosis, DISABLED CHILDREN.

INTRODUCCION

En los ultimos afios se han desarrollado sistemas de apoyo ventilatorio domiciliario,
que han logrado manejar los pacientes con insuficiencia respiratoria créonica (IRC)
en sus casas, permitiendo que vuelvan a su medio familiar en forma mas precoz.!

La ventilacion mecanica domiciliaria viene demostrando su utilidad desde los afios
cincuenta en distintos paises, como una opcién terapéutica para un grupo de
pacientes seleccionados, en los que alun persisten algunas patologias, como la



EPOC, enfermedades neuromusculares etc. que mantienen una insuficiencia
respiratoria cronica, en los que se ha demostrado su utilidad y la cual ha sido
cuestionada por algunos autores.*® Por otro lado, esta opcién terapéutica, no se
puede entenderla como la panacea para todo tipo de pacientes con insuficiencia
respiratoria cronica, sino como una alternativa mas, dentro del arsenal terapéutico
que empleamos en ellos.’

En algunos paises existen los grupos que mantienen un programa de Ventilacidon
Mecanica Domiciliaria (VMD), los que siguen siendo pocos y permanecen
practicamente sin conexiéon entre si, no existiendo ninguna estructura ni
administrativa, ni cientifica que coordine sus esfuerzos, para mejorar el rendimiento
y difusion de esta alternativa terapéutica eficaz para algunos pacientes.!

El desarrollo de unidades de cuidado intensivo en los hospitales de adultos y nifos,
que empezdé a tomar auge hara unos 25 afios, trajo aparejado consigo el
incremento del uso en la medicina nacional de nuevos tipos de ventiladores
mecanicos que, pese a todos sus adelantos tecnoldgicos, mantienen en esencia la
vieja idea de Paracelso y sus fuelles de chimenea. * Por ello, sigue siendo necesario
un mayor esfuerzo por parte de todos los profesionales implicados de una u otra
forma en la atencion de los pacientes potencialmente subsidiarios de VMD, para
poder ofrecerles de forma integral, esta opcién terapéutica.

Las enfermedades neuromusculares son con frecuencia causa de insuficiencia
respiratoria en lactantes y nifios, © el objetivo es presentar un nifio de 6 afios con
enfermedad neuromuscular de tipo de Werding Hoffman, ventildandose desde los 5
meses de edad, con ventilacion mecanica domiciliaria hace 2 afios, logrando su
estabilidad con un estado nutricional normal y sin complicaciones por la ventilacion.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente R. C. R., masculino color de la piel (blanca), 5 afios de edad, con
antecedentes de ser producto de un embarazo de 41 semanas, parto eutocico
institucional con un APGAR al nace de 9-9, nace con un peso de 4230 gramos.

A los 3 y medio meses de vida, nota la madre una hipotonia muscular, perdiendo
algunas habilidades que se habian iniciado, acudié a la consulta de Neurologia, y se
hizo el diagndstico de la enfermedad de Werning Hoffman tipo (A). A los 6 meses
de edad ingresa en el servicio de Terapia Intensiva del Hospital Pediatrico Provincial
Docente "Pepe Portilla", con una bronconeumonia grave que lo lleva a la ventilaciéon
mecanica, la cual se prolongada, por su cuadro neuroldgico de base, se realiza la
tragueotomia, a pesar de mejorar el cuadro respiratorio no se puede separar del
ventilador, dependiente de este proceder.

Desde el punto de vista neuroldgico presenta una marcada hipotonia muscular
generalizada, lo que impide todo movimiento, incluso, su alimentacién, po la
imposibilidad de deglutir, se le realiza una gastrostomia; en relacién a la esfera
siguica esta despierto con mirada activa.

Este nifio por su enfermedad de base, no podra nunca separarse del ventilador
mecanico para mantener su vida, por lo que se encuentra en su casa, con un
ventilador mecanico domiciliario Karina Home, de facil manejo por la madre, la que
se entrena como cuidadora, con la supervision de los pediatras y personal de salud
de su area de salud.

Es de destacar la consagracién del equipo de la terapia intensiva pediatrica, del
apoyo del area de Salud, sobre todo, del programa de atencién materno infantil, el



gobierno y todas las organizaciones politicas y de masas de la provincia, para
mantener la ventilacion mecanica domiciliaria en este nifio, que vive en el seno de
la familia con su madre y dos hermanas adolescentes.

DISCUSION

Las atrofias musculares espinales (AME) son trastornos degenerativos de las
neuronas motoras a ese nivel, que se inician en el periodo fetal y contindan durante
toda la infancia y en los que las neuronas motoras superiores permanecen intactas.
Existen diferentes variantes de estos procesos. °

AME tipo 1, una forma infantil grave y precoz, también conocida como la
enfermedad de Werdnig Hoffman.

AME tipo 2, de aparicién mas tardia en la infancia y evolucién mas lenta.

AME tipo 3, o enfermedad de Kugelberg-Welander, de inicio en la juventud
temprana y curso mas cronico.

Existe una cuarta variante de AME, la enfermedad de Fazio-Londe, tratandose de
una paralisis bulbar progresiva, resultado de la degeneracién de las moto neuronas
localizadas mas en el tronco encefalico que en la médula espinal.®

Los signos clinicos cardinales de la AME tipo 1 son la hipotonia intensa, la atrofia
muscular, la ausencia de reflejos tendinosos y la afectacion de los musculos de la
cara, mandibula y lengua sin que se afecten los musculos extraoculares ni los
esfinteres. Los nifos muestran dificultad progresiva para respirar y alimentarse.
requiriendo de ventilacion mecanica por traqueotomia para toda su vida, siendo
necesario llevarlos al seno familiar con ventilacion mecanica domiciliaria (Figura 1).
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Figura 1. Ventilacion mecanica domiciliaria por tragueotomia.

Aunque el diagndstico es eminentemente clinico, algunos examenes
complementarios son (tiles para su confirmacion: la creatinquinasa sérica puede



estar normal o ligeramente elevada; el electromiograma muestra fibrilaciones y
otros signos de denervacion muscular, los estudios de conduccidn nerviosa suelen
ser normales, la biopsia muscular revela un patrén caracteristico de denervacién. *°

Mas de las 2/3 partes de los pacientes muere antes de los 2 afnos de edad; muchos
de ellos en los primeros meses de la vida. >°

No existe en la actualidad ningdn un tratamiento médico que retrase la progresion
de la enfermedad, requiriendo ventilacién mecanica prolongada’. La atencién de un
nino con ventilacion mecanica prolongada es un reto siempre dificil para los
servicios médicos. El seguimiento, la salud integral y la calidad de vida de los nifios
ventilador-dependientes y sus familias se han convertido en objeto de estudio de
muchos investigadores en afios recientes. Por citar un ejemplo, Bertrand vy
colaboradores (Chile) reportaron su experiencia de 12 afios en el manejo de 35
ninos con asistencia ventilatoria cronica en el hogar y concluyeron que esta es
segura. ® Estos nifios son alimentados a través de gastrtosmia manteniendo su
estado nutricional normal. (Figura 2).

Figura 2. La madre cuidadora lo alimenta a traves de la gastrostomia,

El estudio realizado por el equipo del Dr. Ramdn Fernandez-Alvarez del Hospital
Universitario de Canarias ha publicado recientemente en la revista Archivos de
Bronco neumologia®, demuestra que una tercera parte de los pacientes precisan de
cuidadores informales para poder estar en su entorno, (familia). Los pacientes
presentan un bajo numero de hospitalizaciones y la mortalidad estuvo restringida a
un caso, relacionada con la enfermedad de base neuroldgica y progresiva de este
paciente.

La ventilacion domiciliaria es un método seguro y necesario para los nifios con
insuficiencia respiratoria crénica de caracter grave. Esto ha beneficiado la evolucién
favorable de este nifio, que a pesar de su insuficiencia respiratoria crénica, se
mantiene alerta y participativo en su seno familiar (Figura 3), siendo importante



considerar esta alternativa de tratamiento para los nifios que sufren de insuficiencia
respiratoria crénica por diferentes causas, disminuyendo los periodos de
hospitalizacion, los riesgos de infeccion y el costo del tratamiento.

Figura 3. Se observa su mirada alerta a pesar de su marcada hipotonia generalizada,
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