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l. MARCO TEORICO

1.1. Definicién

Etimol6gicamente la palabra hipoventilacion deriva del griego cientifico hypé que
significa “bajo nivel de” y del vocablo latin ventilatio de “renovar el aire” (1). De
manera fisioldgica la ventilacion alveolar estd ligada al equilibrio acido base, la
ventilacion minuto (volumen corriente y la frecuencia respiratoria) se regula acorde
a la formacion de mayor o menor cantidad de anhidrido carbénico (CO2z), en
condiciones homeostaticas la presion parcial arterial de anhidrido de carbono a
nivel del mar (PaCOz2) oscila entre valores 35-45 mmHg, la disminucion de la
ventilacion minuto resulta en acumulacion de CO:2 que en el caso de ser agudo
desestabilizan el equilibrio acido-base conllevando a acidosis respiratoria, si el
factor etiopatogénico se mantiene durante mas tiempo se ponen en marcha
mecanismos compensadores tipo buffer que estabilizaran el pH por variaciones en
la excrecion del bicarbonato renal (2)

Se define a hipoventilacién alveolar cronica como una condicidon clinica
caracterizada por disminucién de la ventilacion minuto con elevacion de la
PaCO2 mayor a 45 mmHg a nivel del mar y un nivel de pH dentro de limites de
normalidad debido a compensacion metabdlica por el aumento de bicarbonato (3),
cabe considerar que el valor PaCO2 varia con la alturas y para la Ciudad de México

se utiliza una PaCO2 = 38 mmHg como punto de corte para definir hipoventilaciéon

(2)
1.2. Fisiopatologia

Los mecanismos fisiopatogénicos de hipoventilacion alveolar son complejos y aun
no se ha logrado dilucidar completamente, la reduccion de la ventilacion por minuto
puede originarse en todos los niveles del sistema respiratorio desde una alteracion
en la generacion del impulso respiratorio nivel del tronco encefalico, la transmision
deficiente de los impulsos respiratorios en médula espinal y nervios periféricos y

anomalias morfoldgicas o funcionales del sistema musculo-esquelético del térax (3).



El control ventilatorio o en los musculos respiratorios integran diversos mecanismos,
un sistema de control automatico o metabdlico que depende de los
quimiorreceptores y de los receptores vagales, los cuales responden a estimulos
quimicos o mecanicos, otros sistemas de coordinacion ventilatorio que integra la
ventilacion con otras actividades fisioldgicas, como hablar, deglutir y finalmente un
sistema de efecto estimulatorio durante la vigilia. En el suefio se anula el efecto
estimulatorio de la vigilia sobre la ventilacion, fisiologicamente durante el suefio la
PaCO2 aumenta 7-10 mmHg por encima de su valor normal en vigilia, lo cual esta
explicado por disminucion volumen minuto en aproximadamente 10-15% (4); la
ventilacion depende principalmente en el suefio del control metabdlico o automatico
y ante alguna alteracion del mismo se produce hipoventilacién alveolar o apneas e
hipopneas centrales como en el sindrome de hipoventilacidon alveolar central. En los
casos de desérdenes neuromusculares el sistema de estimulacion en vigilia puede
compensar la alteracion de los masculos respiratorios, no asi durante el suefio sobre
todo en fase movimiento oculares rapidos (MOR), situacién que conlleva a
hipoventilacion y apneas centrales como la miastenia gravis o la distrofia muscular
de Duchenne (5,6)

Otro mecanismo de hipoventilacion es la inestabilidad transitoria en el control
ventilatorio por fluctuaciones en el impulso generado, lo cual altera la capacidad de
despertar como manera de proteccidon, depende de las diferencias de la PaCO:
entre vigilia y suefo; los cambios en la oxigenacion son estimulos menos potentes
que las fluctuaciones del CO2. También se ven implicados mecanismos inhibitorios
del impulso ventilatorio como el reflejo de Hering-Breuer, en la que la ventilacion se

suprime debido a la insuflacion pulmonar. (7,8)
1.3. Etiologia

La Clasificacion Internacional de Trastornos del Suefio en su tercera edicion
categoriza los trastornos respiratorios relacionados con la hipoventilacion en 6
categorias:

- Sindrome de hipoventilacion-obesidad.

- Sindrome de hipoventilacion alveolar central congénita (CCHS);



- Hipoventilacion central de inicio tardio con disfuncion hipotalamica;

- Hipoventilacion alveolar central idiopatica;

- Hipoventilacion relacionada con el suefio debido a un medicamento o

sustancia;

- Hipoventilacion relacionada con el suefio debido a un trastorno meédico (9,10)
Los trastornos de hipoventilacion alveolar pueden clasificarse como centrales o
periféricos segun la patologia subyacente (1), en los trastornos centrales hay una
sensibilidad disminuida o ausente del cerebro al CO2, ocasionando respuestas
ventilatorias disminuidas a la hipercapnia e hipoxemia, y pueden deberse a una
variedad de condiciones, desde congénitas a adquiridas (1,3,5). En los trastornos
de hipoventilacién periférica, existe una alteracion en la mecénica de la respiracion:
musculos de la respiracion y/o pared toracica, que impiden una respuesta adecuada
a las necesidades ventilatorias: enfermedades neuromusculares (ENM),
deformidades del térax, etc (1,6).

En los casos de hipoventilacion central, los factores causales incluyen formas
congénitas como adquiridas (8) entre las que se menciona el sindrome de
hipoventilacién alveolar congénita, antiguamente denominado "La maldicion de
Ondina", condicion autosémico dominante, debida a mutacion in novo en el gen
PHOX2B lo cual produce fracaso en el control central automético de la ventilacion,
se puede manifestar desde el primer mes de vida y es mas pronunciada durante el
suefio, aunque también se describen fenotipos que se manifiesta en la vida adulta
cursando con insuficiencia respiratoria tras eventos anestésicos, enfermedad
respiratoria grave o depresores respiratorios (11,12). El diagnostico debe realizarlo
para reducir la morbimortalidad de los pacientes, el manejo es multidisciplinar,
dirigido a mantener una adecuada ventilacién segun los requerimientos individuales
y evitar hipoxia secundaria durante el suefio (11,12). También incluyen dentro de
este conjunto, el sindrome obesidad de rapida progresion, disfuncion hipotalamica
con hipoventilacion alveolar y disregulacion autonomica (ROHHAD) entidad
infrecuente y compleja con comienzo en nifios sanos a los 2-4 afios, con etiologia
desconocida probablemente por anomalias genéticas que pudieran estar

relacionadas con la hipoventilaciéon central congénita, los pacientes presenta



alteraciones endocrinolégicas como diabetes insipida, hipersecrecion inadecuada
de la hormona antidiurética, pubertad precoz, hipogonadismo, hiperprolactinemia,
hipertiroidismo y disminucion de la secrecion de la hormona del crecimiento
asociadas a alteraciones emocionales o conductuales graves o un tumor de origen
neural; se debe mantener alta sospecha diagndéstica en pacientes con obesidad
asociados trastornos hipotalamo-hipofisis, es recomendable tamizar a la poblacién
con esta sospecha diagnostica por la asociacion de hasta un 40 % de casos con
tumores de la cresta neural (13,14). Otros trastornos menos frecuentes que cursan
con hipoventilacion de origen central abarcan el sindrome de Prader Willi (15), los
originados por sustancia o farmacos depresores del sistema nervioso central,

tumores intracraneales, entre otros (16).

En los trastornos de hipoventilacion periférica existe una alteracion en la mecéanica
de la respiracion incluyendo musculos de la respiracion, la pared toracica,
enfermedades neuromusculares (ENM), enfermedades subyacentes del
parénquima pulmonar o de las vias respiratorias que luego impide una respuesta
adecuada a las necesidades ventilatorias (17). El sindrome de hipoventilaciéon
obesidad (SHO), un problema con tendencia al incremento por el aumento de la
prevalencia obesidad, actualmente una verdadera epidemia en salud publica la cual
se define como un incremento del contenido graso corporal y en la practica clinica
la estimacion de este aumento se realiza mediante el indice de Masa Corporal (IMC)
en los nifilos mayores de 5 afios y indice peso para talla (P/T) en menores de 5 afos,
los cuales deben ser mayores a +2 desviaciones estandar o arriba de percentil 95
del valor medio de este pardmetro estimado en individuos de la misma poblacién,
edad y sexo (18). EI SHO se caracteriza por la presencia de la triada: obesidad,
hipoventilacion diurna y respiracion alterada durante el suefio, en ausencia de otra
patologia que explique las anormalidades respiratorias; la probabilidad de aparicion
de hipoventilacién asociada a obesidad es directamente proporcional al indice de
masa corporal, la patogenia de esta entidad posiblemente sea multifactorial y se
han implicado diversos factores como la obstruccién parcial de la via aérea

aumentando el trabajo respiratorio y condiciona un sindrome de apnea/hipopnea



del sueiio (SAHOS), la alteracion de la distensibilidad pulmonar, pared toracica,
relacion entre la ventilacion y la perfusién pulmonares, disminucion de la fuerza de
la musculatura respiratoria, depresion del centro ventilatorio, también ha sido
implicada la leptina producida en los adipocitos en la patogenia de este sindrome
(19-21). Otras causas periféricas son los desérdenes neuromusculares como la
distrofia muscular de Duchenne y miastenia gravis que provoca debilidad de los
musculos respiratorios incluidos el diafragma y conducen a insuficiencia
respiratoria, también las miopatias como distrofia mioténica que afecta la estructura
y funcion de los musculos esqueléticos tornandolos ineficaces y potencialmente
contribuir a una inadecuada ventilacién (17,22,23). Las deformidades de la pared
toracica como la cifoescoliosis producen disminucién de los volumenes pulmonares
e ineficiencia de los muasculos respiratorios y posteriormente desarrollar

hipertension pulmonar mediada por hipoxia que conduce a vasoconstriccion (24).

1.4. Manifestaciones Clinicas

Las manifestaciones clinicas “tipicas” de hipoventilacién no se presentan de manera
aislada, sino dentro del espectro de signos y sintomas que generan la amplia
variedad de enfermedades subyacentes y los mecanismos fisiopatolégicos son
diferentes; se debe realizar una evaluacion clinica completa que incluya
sintomatologia diurna y nocturna apoyada de un examen fisico meticuloso. La
hipoventilacion se tornard mas evidente durante el suefio por los mecanismos
fisiopatoldgicos previamente sefialados y la ventilacién alveolar deficiente esta
asociada con mala calidad del suefio la cual se expresara por sintomas como suefio
inquieto, insomnio, sudoracion profusa, sensacion de disnea nocturna, terrores
nocturnos, sonambulismo, posturas anormales, microdespertaresy sila clinica esta
asociada a SAHOS (sindrome de apnea hipopnea obstructiva del suefio) se pueden
agregar otros datos como ronquido, respiracién ruidosa/dificultosa, presencia de
pausas respiratorias, disociacion toracoabdominal, respiracion bucal, sintomas
digestivos asociados a reflujo gastroesofagico. La hipoventilacion también se

manifiesta con sintomatologia diurna, cuya severidad esta directamente relacionada



a la magnitud de la hipoventilacién entre los que incluye somnolencia diurna
excesiva , cefalea matutina, ndusea matutina, fatiga matutina, anorexia, rendimiento
escolar bajo por problemas de aprendizaje y memoria, es evidente las reduccion de
la capacidad de ejercicio, disnea, astenia psicofisica, anorexia, cambios de
humor/irritabilidad, uso de musculos accesorios (3,6,25) también datos como en la
trastornos neuromusculares de disociacion toracoabdominal en supino, falla de
medro, y es frecuente las infecciones respiratorias bajas recurrentes. Se han
desarrollado diferentes herramientas para evaluar las manifestaciones clinicas de
hipoventilacion, como la desarrollada por Jochem para pacientes con enfermedades
de motoneurona que cursan con disfuncion respiratoria, denominado cuestionario
de sintomas de hipoventilacion (HYSQ), se basd en opiniones de expertos, se
compone de 14 items que abarcan calidad de suefio, fatiga/somnolencia, disnea y
cuadros neumonicos, siendo estos dos Ultimos items lo que mostraron mejor

rendimiento para el diagnéstico individual (p <0,05) (26).

1.5. Diagnéstico

Se fundamentard mediante informacion recabada tanto a los padres como al
paciente si es un nifio mayor, en busqueda dirigida de los principales sintomas
asociados a hipoventilacién y a la condicion clinica que la origina. Sin embargo, es
necesario monitorear la respiracion y los niveles de diéxido de carbono durante el
suefo. La polisomnografia (PSG) es el estandar de oro para investigar el suefio y
la respiracion, determinar los parametros durante el suefio y la vigilia; detecta los
despertares electroencefalograficos, su relacion con las alteraciones respiratorias y
es util para el seguimiento. Ademas a traves de diferentes técnicas invasivas y no
invasivas de medicion del nivel de didxido de carbono se corrobora el diagnéstico,
es recomendable realizarlas en sangre arterial o capilarizada; sin embargo la
extraccion de sangre durante la noche interrumpe el suefio de los pacientes, por lo
que se opta por muestras diurnas que reflejen el estado de ventilacion de toda la
noche; las muestras venosas no son apropiadas para la evaluacion de

hipoventilacion segun los metanalisis existentes (4). La monitorizacién del



COz2 espiratorio final (PetCO 2) y del COz transcutaneo (PtcCOz2) permite también

una mediciéon continua no invasiva del COa.

1.6. Tratamiento

Inicialmente se debe tratar cualquier factor causal como reduccion de los farmacos
depresores de la funcion nerviosa o la funcion muscular, reduccién de peso, la
estabilizacion de las fracturas vertebrales, los métodos ortopédicos y quirargicos en
la cifoescoliosis. Sin embargo, a veces estas medidas no seran suficientes por lo
que el pilar en el tratamiento éptimo de los pacientes con hipoventilacion cronica es
el soporte con ventilacion no invasiva con presion positiva binivel. La VNI ha
demostrado beneficios en la hipoventilacion alveolar crénica que incluyen mejoria
en el intercambio gaseoso, estabilizacién del proceso que afectaba adversamente
la mecénica respiratoria y alivio de los sintomas, lo cual ocurre por la generacion de
un volumen corriente mediante una diferencia fija entre la presion inspiratoria y
espiratoria (presion de soporte, ventilacion controlada por presion) o un volumen
predefinido (soporte de volumen, ventilacién controlada por volumen) (27). Los
algoritmos de manejo se basan en la presion de soporte (presién inspiratoria positiva
menos la presion espiratoria positiva en las vias respiratorias) lo cual permite
adaptar por separado la presion inspiratoria y espiratoria y la frecuencia de respaldo.
La presion espiratoria positiva en las vias respiratorias (EPAP) causa dilatacion de
las vias respiratorias superiores y reduce el trabajo respiratorio, estabiliza las vias
respiratorias pequefias, aumenta el flujo de aire a las partes atelectasicas de los

pulmones y mejora el desajuste de la perfusion de la ventilacion (3)

En una revision sistematica de estudios con ventilacion no invasiva (VNI) nocturna
en hipoventilacion crénica en pacientes con trastornos neuromusculares y de la
pared toracica, se concluyé que la evolucién a corto plazo (1 a 3 meses) de los
pacientes después de la ventilacion mecéanica nocturna , mejoran la sintomatologia
de hipoventilacion, aunque no hubo diferencias significativas en la evolucion a largo

plazo (12 meses) tras el uso de ventilacion mecanica nocturna excepto por la



mortalidad al afio, parametro que disminuyé con la ventilacién (28). También en
paciente con desérdenes de motoneurona se evalla los efectos de binivel al cabo
de un afo de uso evidenciaron disminucion de la disnea y desaparicion de la
astenia, hipersomnolencia, cefalea, edema en miembros inferiores y pérdida de
memoria, se produjo ademas mejoria en el intercambio gaseoso: la PaO2/FiOz2 y la
PaCOz2 (25)

Los dispositivos de CPAP (presion positiva continua en la via aérea) a pesar que se
describe entre las modas ventilatorias no invasivas en realidad no considera una
VNI propiamente dicha, ya que no aporta presion de soporte, mantiene una presion
a un unico nivel con una presion constante durante todo el ciclo respiratorio (29). En
el sindrome de hipoventilacion obesidad el uso de dispositivos de tipo nivel Unico
durante el suefio de CPAP es el tratamiento de eleccion especialmente en los no
severamente hipercéapnicos y en estado estable, en los pacientes sin SAHOS que
persisten con desaturacion nocturna significativa o hipercapnia nocturna, el
tratamiento de eleccion es la ventilacion binivel (30). Una revision sisteméatica sobre
efectos del soporte ventilatorio binivel en pacientes con sindrome de hipoventilaciéon
por obesidad demuestra mejoria del estilo de vida y las modalidades de PAP
parecen ser igualmente efectivas para mejorar los resultados (31). Cualquiera de
las modalidades de ventilacion binivel actian provocando fendbmeno mecénico,
provocando incremento de los diametros toracicos mayormente del didmetro
transversal que el anteroposterior, ademas incrementa la capacidad residual
funcional y se ha sugerido que ello podria causar, a su vez incremento de los
diametros de la via aérea superior (32). Los parametros utilizados en VNI se
ajustan mediante titulacion en laboratorios de suefio con polisomnografia evaluando
la desaparicion de apneas, ronquido, despertares relacionados con el esfuerzo y la
reduccion de los niveles de PaCO2 a valores minimos diurnos (33), aunque
actualmente se estan desarrollando programas de inicio ambulatorio de CPAP en

niios previamente seleccionados con apnea obstructiva del suefio (34).



. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Como se ha descrito existen diversas etiologias que pueden cursar con
hipoventilacion alveolar crénica y resultara importante la identificacion temprana de
manifestaciones asociada a hipoventilacién para disminuir los efectos sobre la
morbimortalidad asociada; las manifestaciones clinicas desencadenadas no solo
repercuten en las actividades diarias del nifio sino también de la de sus familias,
genera preocupacion paterna, conlleva a varias consultas médicas y altos costos en
salud, por lo cual constituyen un tema de importancia en salud publica, en estudios
realizado en adultos en México se detectd que hasta el 68 % de los pacientes con
obesidad presentaban hipoventilacion y hasta en 69 % de las enfermedades
neuromusculares (35). No se dispone de datos locales sobre las principales
caracteristica de los nifios diagnosticados de hipoventilacion alveolar cronica, pero
planteamos que no es un problema poco frecuente dado que una las etiologias
como la obesidad en la poblacién infantil es una creciente problematica en la
actualidad ya que en México su cifra ha triplicado en las Ultimas dos décadas y se
estima que uno de cada tres tiene sobrepeso; en ese sentido la prevalencia de
sindrome hipoventilacion alveolar asociada a obesidad continuaran en aumento
(36). Resulta de especial interés describir las particularidades de este grupo de
nifios como diagndésticos de base, manifestaciones clinicas, niveles de presion
arterial de dioxido de carbono al momento del diagnéstico y la instauracion de
soporte ventilatorio por lo que la presente investigacién surge ante la necesidad de
conocer estas caracteristicas de la poblacién pediatrica con diagnéstico de
hipoventilacion alveolar cronica, siendo este grupo etario los principales favorecidos
ya que los datos seran utiles en un futuro para identificacion precoz, reduccion de
morbilidad asociada y establecimiento de guias con un enfoque a la terapéutica a

seguir la poblacion pediatrica que cursen con este diagndstico.



Il. PREGUNTAS DE INVESTIGACION

¢, Cuales son las principales caracteristicas de los pacientes con hipoventilacion

alveolar crénica en el Instituto Nacional de Pediatria en el periodo 2007-20207?

IV.  JUSTIFICACION

Los motivos que nos llevaron a investigar las caracteristicas de hipoventilacion
alveolar crénica en nifios surgen ante la ausencia de datos sobre dicho
padecimiento en México. A raiz de dicha situacion la presente investigacion se
justifica por la necesidad de conocer las principales caracteristicas clinicas,
demograficas, gasométricas, funcionales respiratorias, la necesidad de utilizaciéon
de algun dispositivo de ventilacion no invasiva y la evolucion a corto y largo de los
pacientes pediatricos con hipoventilacion, por lo que la propuesta de este estudio
es alcanzar un conocimiento del perfil del paciente pediatrico con hipoventilacién
alveolar crénica para normar en un futuro el diagndéstico, tratamiento y seguimiento
de estos pacientes. Este proyecto contribuye socialmente a mejorar la calidad de
vida del nifio y sus familias, ya que, al identificar precozmente la presencia de
manifestaciones asociadas a hipoventilacién en pacientes con factores de riesgo,
se instauraria el tratamiento de manera oportuna y adecuada y que el nifio lleve a
cabo sus actividades diarias de manera normal, reducir el ausentismo escolar y
reducir costos en salud al disminuir la morbilidad asociada. También con esta
investigacibn se contribuye académicamente a la generacion de nuevos
conocimientos, y conceptos de esta enfermedad, asi como el desarrollo de una
investigacion cuyos resultados sirvan de precedente para futuros estudios. El
presente trabajo por consiguiente tiene la finalidad de establecer datos de nuestro
medio, que puedan contribuir a la elaboracion de protocolos para seguimiento y
evaluacion de estos pacientes en el Instituto Nacional de Pediatria, se difundira los

resultados en el servicio de Neumologia y se publicara en la revista del hospital.



V. OBJETIVOS

5.1. Objetivo general

Describir las principales caracteristicas de los pacientes con hipoventilacion alveolar

cronica en el Instituto Nacional de Pediatria en el periodo 2007-2020
5.2. Objetivos especificos

- Determinar a la poblacién de estudio de acuerdo a variables demogréficas:
edad, sexo; y diagnéstico de base asociados a hipoventilacion.

- Describir las caracteristicas clinicas al momento del diagndstico:
sintomatologia diurna, sintomatologia nocturna, estado nutricional, hallazgos
fisicos, datos de funcion respiratoria, complicaciones y datos gasomeétricos.

- Determinar la frecuencia de pacientes con utilizacion de dispositivos de
ventilacion no invasiva (VNI) e indicar las caracteristicas de los pacientes que
lo utilizan.

- ldentificar las caracteristicas de la evolucion a corto y largo plazo del grupo
con uso de VNI y del grupo que no lo usa: manifestaciones clinicas,

hospitalizaciones, complicaciones y muerte.



VI. DISENO METODOLOGICO

6.1. Tipo de estudio

Se realiz6 un estudio observacional, descriptivo, transversal, retrospectivo,

retrolectivo.

6.2. Poblacion de estudio

Poblacién objetivo: Pacientes de cero a 18 afios de edad diagnosticados de

hipoventilacion alveolar crénica.

Poblacién elegible: Pacientes diagnosticados en el Instituto Nacional de Pediatria
del 01 de enero de 2007 al 31 de diciembre de 2020.

6.3. Seleccién de la muestra: La muestra fue tomada a conveniencia.

6.4. Criterios de seleccién

Criterios de inclusion:

- Pacientes de ambos géneros con diagnéstico de hipoventilacién alveolar
cronica.
- Que cuente con apertura de expediente y al menos 1 afio de seguimiento y
un control dentro de los 3 primeros meses posterior al diagnastico.
- Paciente que hayan sido diagnosticados con hipoventilacién alveolar cronica por

el servicio de Neumologia del instituto.

Criterios_de exclusion: Otras enfermedades adicionales que cursan con disnea

como cardiopatias.

Criterios de eliminacién: No aplica.

6.5. Definicion y operacionalizacion de las variables



Nombre de la | Definicién conceptual Tipo de | Categorias

variable variable

Edad Tiempo transcurrido desde el | Cuantitativa | Ailos y meses
nacimiento hasta el momento | continua
del diagndstico.

Sexo Condicioén biologica gue | Cualitativa 1. Hombre
distingue a los hombres de las | nominal 2. Mujer
mujeres. dicotomica

Diagndstico de | Enfermedad, entidad | Cualitativa Centrales

base nosoldgica, sindrome, 0 | nhominal Obesidad
cualquier estado de salud o | politbmica Enfermedad
enfermedad previa. neuromuscular

Deformidades de la
pared toracica y
columna vertebral

Somnolencia Sensacion anormal de suefio | Cualitativa 1. Si

diurna excesiva con fuerte tendencia a dormirse | nominal 2. No
en situaciones o momentos | dicotdbmica
inapropiados.

Cefalea matutina | Sintoma que hace referencia a | Cualitativa 1. Si
cualquier tipo de  dolor | nominal 2. No
localizado en la cabeza | dicotdbmica
producido al despertar.

Intolerancia al | Incapacidad de | Cualitativa 1. Si

ejercicio realizar ejercicio fisicoa una | nominal 2. No
intensidad o duracién que no | dicotbmica
deberia ser problema para
alguien en su condicion general.

Disnea Sensacion subjetiva del falta de | Cualitativa 1. Si
aire. nominal 2. No

dicotomica

Cansancio Sensacion subjetiva de falta de | Cualitativa 1. Si
energia fisica o intelectual o de | nominal 2. No
ambas. dicotomica

Irritabilidad Estado emocional Cualitativa 1. Si
caracterizado por tener un bajo | nominal 2. No
umbral para experimentar ira. dicotomica

Nausea matutina | Sensacion subjetiva de | Cualitativa 1. Si
necesidad de vomitar nominal 2. No

dicotdmica




Disociacion Movimientos respiratorios | Cualitativa 1. Si
toracoabdominal | asincronicos entre el térax y | nominal 2. No
en supino abdomen cuando el paciente se | dicotdbmica

coloca en decubito supino

Uso de musculos | Respiracion a expensas de | Cualitativa 1. Si

accesorios de la | musculos que no son los | nominal 2. No

respiracion principales efectores de la | dicotomica
respiracion, activados ante
durante el movimiento
respiratorio forzado.

Problemas de | Afeccion en la habilidad de una | Cualitativa 1. Si

aprendizaje y | persona para adquirir, entender, | nominal 2. No

memoria organizar, almacenar o usar | dicotomica
informacion oral y no oral.

Suefio inquieto Excesiva actividad motora de | Cualitativa 1. Si
sus hijos durante el suefio nominal 2. No

dicotomica

Despertares Periodos de alertamiento que | Cualitativa 1. Si

nocturnos hacen pasar de una fase | nominal 2. No
profunda del suefio a otra mas | dicotomica
superficial.

Parasomnias Eventos involuntarios, | Cualitativa 1. Si
anormales y molestos, que | nominal 2. No
ocurren durante el suefio como | dicotdbmica
sonambulismo, somniloquios,
pesadillas y terrores nocturnos.

Ronquido Fendmeno acustico que tiene Cualitativa 1. Si
lugar durante el suefio como nominal 2. No
consecuencia de la vibracién dicotomica
de las estructuras naso-orales.

Frecuencia del Numero de dias por semana en | Cuantitativa | Dias por semana

ronquido los que se presenta ronquido. discreta

Pausas Falta o ausencia de respiracion | Cualitativa 1. Si

respiratorias por mas de 10 segundos. nominal 2. No

durante el suefio dicotomica

Frecuencia de Numero de dias por semana en | Cuantitativa Dias por semana

pausas los que se presentan pausas discreta

respiratorias

respiratorias.




Sensacion de Sensacion de asfixia, opresion | Cualitativa Si

ahogo nocturna o sofocacion al conciliar el nominal No
suefio. dicotomica

Respiracion bucal | Alteracion de la funcion Cualitativa Si
respiratoria en la cual el aire nominal No
entra directamente por la dicotomica
cavidad bucal en lugar de
hacerlo por la nariz.

Disociacion Movimientos respiratorios | Cualitativa Si

toraco-abdominal | asincronicos entre el térax y | nominal No

durante el suefio | abdomen cuando el paciente se | dicotomica
encuentra dormido.

Estado nutricional | Es la condicién fisica que | Cualitativa Desnutricion:
presenta una persona, como | nominal Menor 2DS
resultado del balance entre sus | politémica Riesgo de
necesidades e ingesta de desnutricion:-1Ds
energia y nutrientes, estimado a-2[?§

. (o Eutrofico: -1Ds a
en funcion del indice de masa +1DS
corporal (IMC) en nifios Sobrepeso:
mayores de 5 afios o peso/talla +1DS a +2DS
(P/T) en niflos menores de 5 Obesidad: Mayor
anos. +2DS

Hipertrofia Aumento del volumen | Cualitativa Si

amigdalina amigdalar. nominal No

dicotomica

Dismorfias Rasgos fisicos poco frecuentes | Cualitativa Si

faciales a nivel facial con respecto a la | nominal No
poblacion general. dicotomica

Realizacion de | Realizacion de estudios que | Cualitativa Si

pruebas de | evaltan la funcionalidad | nominal No

funcién respiratoria. dicotomica

respiratoria

Capacidad vital | Volumen maximo espirado con | Cuantitativa | Mililitros

forzada el maximo esfuerzo y rapidez | continua

partiendo desde
la capacidad pulmonar total.




Volumen Volumen de aire que se expulsa | Cuantitativa Mililitros

espiratorio forzado | durante el primer segundo de la | continua

en el primer | espiracion forzada.

segundo

Presion Medicion de las presiones | Cuantitativa mmHg

inspiratoria respiratorias al generar la | continua

maxima maxima presion inspiratoria a
partir de volumen residual.

Presion espiratoria | Medicion de las presiones | Cuantitativa mmHg

maxima respiratorias al generar la | continua
maxima presion espiratoria a
partir de capacidad pulmonar
total.

Eventos de | Presencias  de lesion | Cualitativa 1. Si

neumonias inflamatoria  pulmonar  en | nominal 2. No
respuesta a la llegada de | dicotébmica
microorganismos a la via aérea
distal y al parénquima.

Presencia de | Incapacidad del aparato | Cualitativa 1.Si

eventos de | respiratorio para mantener un | nominal 2. No

insuficiencia adecuado intercambio gaseoso | dicotémica

respiratoria aguda | necesario para atender las
necesidades metabdlicas del
organismo.

Hipertension Trastorno hemodinamico | Cualitativa 1. Si

pulmonar definido por el aumento de la | nominal 2. No
presién arterial pulmonar media | dicotomica
(PAPmM)=25mmHg,

Cor pulmonale Afeccion cardiaca con | Cualitativa 1.Si
repercusion de la funcion y en la | nominal 2. No
estructura del ventriculo | dicotomica
derecho consecuencia de un
aumento de la presion en la
circulacién pulmonar.

Angulo de Cobb Método usado para escoliosis, a | Cualitativa Leve:10-24°
través de una radiografia en el | ordinal Moderada:25-50°
que se realiza medicion del | politbmica Grave: >50°

angulo formado al trazar dos
lineas paralelas a las




superficies de los cuerpos
vertebrales donde comienza y
termina la deformidad.

Hipoxemia Cifras de oxigeno (O2) sangre | Cualitativa 1. Si
arterial<55mmHg. nominal 2. No
dicotomica
Nivel de PaCO: Cifras de anhidrido carbonico | Cuantitativas | mmHg
(CO2) en sangre arterial. continua
Niveles de | Cifras de bicarbonato (HCO3) | Cuantitativas | mmol/L
bicarbonato en sangre arterial. continua
Tipo de interfase | Dispositivo que conecta al 1. Nasal
paciente con el ventilador. 2. Buconasal
3. Facial
4. Ventilacién a
través de
tragueostomia
Horas de uso de la | Tiempo transcurrido entre la | Cuantitativa | ARosy meses
ventilacion utilizacion 'y retiro de los | continua
dispositivos de VNI.
Tiempo inicio de la | Tiempo transcurrido desde el | Cuantitativa | Afios y meses
ventilacion diagnéstico hasta el inicio de | continua
ventilacion no invasiva.
Método de | Modificacion de los parametros | Cualitativa 1. Laboratorio de
titulacion de | ventilatorios acorde a las | nominal suefio
dispositivo de | necesidades del paciente. politémica (polisomnografia)
ventilacién 2. Hospital
3. Casa
Procedencia de | Fuente de adquisicion del | Cualitativa 1. Propio
los dispositivos de | recurso utilizado para modo | nominal 2. Institucional
ventilacion ventilatorio. politémica 3. Donacion
4. Renta
Presencia de | Reporte de efectos no | Cualitativa 1.Si
complicaciones deseados en el sujeto tras el | nominal 2. No
del uso de | uso de los dispositivos para una | dicotémica
dispositivos de | modalidad ventilatoria.
ventilacion
Necesidad de | Requerimiento de | Cualitativa 1.Si
traqueostomia procedimiento quirdrgico en que | nominal 2. No
para inicio de|se realiza un estoma en la | dicotomica
ventilacion trAquea y proporciona una via




respiratoria alternativa para la
utilizacion de VNI.

Tiempo Tiempo que ocurre entre el | Cuantitativa | Afiosy meses

transcurrido entre | momento del diagndstico y la | continua

el diagndstico y la | necesidad de realizar

tragueostomia tragueostomia para utilizacion
de VNI.

Necesidad de | Extirpacién quirargica de tejido | Cualitativa 1. Si

amigdalectomia adenoideo y amigdalas. nominal 2. No

dicotomica

Hospitalizaciones | Necesidad de ingreso | Cualitativa 1. Si
hospitalario por complicaciones | nominal 2. No
asociadas a hipoventilacion | dicotémica
alveolar.

Muerte Cese irreversible de todas las | Cualitativa 1.Si
funciones  corporales  con | nominal 2. No
ausencia de respiracion | dicotébmica
espontanea, pérdida total de las
funciones cardiovascular vy
cerebral originadas por
hipoventilacion alveolar vy
comorbilidades asociadas.

Edad al | Tiempo transcurrido desde el | Cuantitativa | Afiosy meses

fallecimiento nacimiento hasta el momento | continua
del deceso.

6.6. Recursos

Recursos humanos

Se solicito el apoyo al personal del archivo clinico del Instituto Nacional de Pediatria

para la busqueda de los expedientes clinicos fisicos. La revision de expedientes

tanto en su formato fisico como electrénico, el llenado de la base de datos y el

analisis estadistico fueron realizados por la autora de esta tesis.




Recursos materiales

Para la realizacion de la base de datos y andlisis estadistico, se utilizO una
computadora del Instituto Nacional de Pediatria con acceso al sistema de

expedientes electronicos.

6.7. Meétodos

Para llevar a cabo el presente estudio, se realizé revision de expedientes tanto fisica
como electronica de cada caso y se completd una base de datos que documenté
las multiples variables expuestas previamente. Se recolectaron los datos
demogréficos: edad, sexo; manifestaciones clinicas al momento del diagnostico:
somnolencia diurna excesiva, cefalea matutina, intolerancia al ejercicio, disnea,
cansancio, suefio inquieto, despertares nocturnos, estado nutricional; valores de
gasomeétricos; uso de dispositivos de ventilacidbn no invasiva con presion positiva
binivel, evolucién a corto plazo: manifestaciones clinicas, eventos de neumonias y

gasometria.

6.8. Analisis estadistico

Se elaboré una base de datos utilizando el paquete estadistico SPSS v.21 con el
cual se realizara el analisis de los datos recabados. La evaluacion estadistica se
llevard a cabo de manera descriptiva mediante un analisis univariado con
frecuencias y porcentajes para las variables cualitativas y medidas de tendencia
central y dispersién para las variables cuantitativas. Finalmente, los resultados se

presentaron a manera de tablas.



VIl.  RESULTADOS

Se revisaron 41 expedientes registrados en consulta externa con diagndstico de
hipoventilacion alveolar durante el tiempo de estudio, 20 expedientes fueron
depurados por antigledad/mayoria de edad y archivados para digitalizacion sin
posibilidad de acceso a la informacion, 2 pacientes pese a contar con clinica
sospechosa de hipoventilacién alveolar no cumplian criterios gasométricos para
establecer el diagnostico definitivo y 2 pacientes no cumplian tiempo minimo de 1
aflo de seguimiento, de tal manera solo 17 pacientes cumplian con todos los

criterios necesarios para ser incluirlos en la investigacion.

Tabla 1. Clasificacion de los pacientes segun etiologia de los trastornos de

hipoventilacion alveolar crénica en el Instituto Nacional de Pediatria. 2007-2020

Clasificacion Frecuencia Porcentaje
%

Centrales 6 35.29
Periféricos 10 58.82
Deformidades de la pared toracica y columna vertebral 6 35.29
Enfermedades Neuromusculares 2 11.76
Obesidad 2 11.76
Trastorno Mixto 1 5.88

Total 17 100.00

En la Tabla 1 se describe la distribucion de los pacientes acorde etiologia de los
trastornos de hipoventilacion representando los mas frecuentes las causas
periféricas con 58.82 % de los casos, entre ellos la deformidad de la pared toracica
y columna vertebral fue el grupo que aparece mayormente con 35.29% (escoliosis
n=5, displasia 6sea n=1) seguido de enfermedades neuromusculares (distrofia de
Duchenne n=1 y atrofia medula-espinal n=1) y obesidad con igual porcentaje con
35.26 %; con respecto a causas centrales se presentaron en 35.29 % de los sujetos
(epilepsia dificil control n=2, Facomatosis n=1, Sindrome de Rett n=1, acondroplasia
n=1, Arnold Chiari n=1).



Tabla 2. Distribucion de pacientes segun etiologia, sexo y edad al momento del
diagndstico en pacientes con hipoventilacion alveolar crénica en el Instituto
Nacional de Pediatria. 2007-2020

o Periféricas (n=10)
= 5‘ =8 Deformidad Enfermedades Obesidad | 5 =
Caracteristicas ML 1 = | cajatoracica neuromusculares (n=2) n X
g4 o9 _ Eg
- o y columna (n=2) o
e (n=6)
Edad (mediana) 6 4.5 13.5 3 6.5 6
afos
Rango intercuartilar 11.5 9 8.2 - -
Valor maximo- 4 meses-
minimo 16 afios
Sexo
Femenino, n(%)  15(88.24) 6 (100) 6 (100) 2 (100) 1 (50) -

Masculino, n(%) 2 (11.76) 1 (50) 1 (100)

En la Tabla 2 se muestra distribucion de los pacientes segun edad, la mediana de
edad fue de 6 afios con rango intercuartilar (RIC) 11.5 afios, valor minimo es de 4
meses y maximo de 16 afios; como se expone la menor mediana de edad de
diagnostico de hipoventilacién fue en el grupo de pacientes con enfermedad
neuromuscular mientras el mas tardio fue en la agrupacion de deformidades de

pared toracica y columna. Se observo que fue mas frecuente en sexo femenino

representado el 88.24 % de los casos.



Tabla 3. Distribucion de pacientes sintomatologia diurna y nocturna en pacientes con hipoventilacion alveolar cronica en
el Instituto Nacional de Pediatria. 2007-2020

Periféricas (n=10)

= 5‘ = g Deformidad Enfermedades  Obesidad = Z
Caracteristicas % = &S caja toracica neuromusculares  (n=2) X
== o y columna (n=2) -
i (n=6)
SINTOMATOLOGIA DIURNA
Somnolencia diurna excesiva, n(%) 6(35.3) 4 (66.7) 2(33.3) - - -
Cefalea matutina, n(%) 3(17.6) 1(16.7) 2(33.3) - - -
Intolerancia al ejercicio, n(%) 4 (23.5) 1(16.7) 3 (50) - - -
Disnea, n(%) 6 (35.3) 1(16.7) 3 (50) - 2 (100) -
Cansancio, n(%) 7 (41.2) 2(33.3) 3 (50) 1 (50) 1 (100)
Irritabilidad, n(%) 7 (41.2) 4 (66.7) 2(33.3) - - 1 (100)
Nausea matutina, n(%) 2(11.8) 1(16.7) 1(16.7) - - -
Disociacion toracoabdominal en supino, n(%) 2(11.8) 1(16.7) - 1 (50) )
Uso de musculos accesorios de larespiracion, n(%) 1(5.9) - - - 1 (50) -
Problemas de aprendizaje y memoria, n(%) 3(17.6) 1(16.7) 2(33.3) - - -
SINTOMATOLOGIA NOCTURNA
Suefio inquieto, n(%) 3(17.6) 3 (50) - - - -
Despertares nocturnos, n(%) 2(11.8) 2 (33.3) - - - -
Parasomnias, n(%) - - - - - -
Ronquido, n(%)** 7 (41.2) 4 (66.7) 2 (33.3) - 1 (50) -
X (rango) dias/semana 4 (1-7)
Pausas respiratorias, n(%) ¢ 5(29.4) 2(33.3) - - 2 (100) 1 (100)
X dias/semana 7
Sensacion de ahogo nocturna, n(%) 3(17.6) 1(16.7) - - 2 (100) -
Respiracion bucal, n(%) 3(17.6) 3 (50) - - - -
Disociacion toraco-abdominal durante el suefio, 2(11.8) 1(16.7) - - 1 (50) -

n(%)

Fuente: Base de datos. Realizado: Autora



La Tabla 3 sefiala la sintomatologia diurna y nocturna al momento del diagndstico y
se agruparon segun la etiologia. Se expone los sintomas diurnos mas frecuentes en
la totalidad de pacientes fueron cansancio e irritabilidad en 41.2% seguidos de
somnolencia diurna excesiva y disnea en 35.3%; mismos que se presentaron con
mayor frecuencia en trastornos centrales y periféricas. En cuanto a los sintomas
nocturnos destaca en el total de pacientes el ronquido con 41.2 %, con una media
de 4 dias/semana, seguido en segundo lugar las pausas respiratorias con 29.4 %
con una media de 7 dias/semanas, los sintomas nocturnos fueron mas usuales en

los trastornos de causa central en relacion a lo causas de tipo periférico.

Tabla 4. Distribucién segun hallazgos fisicos en pacientes con hipoventilacion

alveolar crénica en el Instituto Nacional de Pediatria. 2007-2020

Hallazgos Frecuencia (n=17) Porcentaje %
Hipertrofia amigdalina 5 29.6
Dismorfias faciales 9 52.4
Centrales, n(% de dismorfias) 5 55.6
Deformidades de la pared toracica y columna vertebral, n(%) 2 222
Enfermedades Neuromusculares, n(%) - -
Obesidad, n(%) 1 11.1
Mixta, n(%) 1 11.1

En la Tabla 4 se representa la frecuencia de hallazgos fisicos en el momento del
diagnéstico de pacientes con hipoventilacién alveolar, se encontré que 29.6 % de
los pacientes estudiados (5 casos) tuvieron hipertrofia amigdalina, se sefiala que de
estos casos posteriormente se realizo amidalectomia a 4 sujetos (23.5% del total).
También se esquematiza en la tabla, la presencia de dismorfias faciales en 52.4 %
de los casos evidenciando que fue aproximadamente en la mitad de los sujetos con
causas centrales. Es importante sefialar que la dismorfias faciales eran
sindromaticas en la mitad de los pacientes y el resto a pesar de valoracion por

genética no se integraron a un diagndstico definitivo.



Tabla 5. Distribucién segun pruebas de funcion respiratoria y angulo de Cobb en
pacientes con deformidades de caja tor4cica y columna con hipoventilacion alveolar

cronica en el Instituto Nacional de Pediatria. 2007-2020

Caracteristica

Angulo de Cobb (n=5) 29.4 (%total)
Leve (10-24°) - -
Moderado (25-50°) 2 40%
Grave (>50°) 3 60%
Pruebas de funcidn respiratoria (n=4) 23.6 (%total)
FEV1** X (% VP) 34.5 (21-46)* -
FVCE x (%VP) 39.8 (25-47)* -
Patrén obstructivo, n% 1 (25%) -
Patrén sugerente restriccion, n% 3 (75%) -

**FEV1: Volumen espiratorio forzado en el primer segundo. ™ VP: Valor predicho.
€FVC:Capacidad Vital Funcional' * Rango.

La Tabla 5 muestra a los 5 pacientes con diagnéstico de escoliosis, a quienes en el
100% de los casos realizaron medicién de angulo de Cobb observando presencia
de angulos clasificados como moderado y severo; de este grupo a 4 casos se
practicO pruebas de funcidén respiratoria (espirometria) correspondiendo a 4
pacientes (23.6 % de total de casos) en los cuales se encontrd reduccion tanto en
FEV1 con una media de 34.5 % del valor predicho como en FVC con resultado de
39.8% del valor predicho, se subraya en este apartado que 2 de los casos a quienes
se realiz6 pruebas de funcién respiratoria previo al diagndéstico de hipoventilacion
alveolar. Por otro lado, acorde a los patrones de espirometria encontrados el 75 %

fue sugerente de restriccion y 25% patron obstructivo.



Tabla 6. Distribucién segun estado nutricional y datos gasométricos en pacientes

con hipoventilacion alveolar cronica en el Instituto Nacional de Pediatria. 2007 -

2020
Periféricas (n=10)

— __ & | Deformid Enf. Obesidad =
Caracteristicas i 94 i aql c_aja neuromu_sculares (n=2) T ;%

IJ> o o | toracicay (n=2) Eg

- % | columna

(n=6)

Estado nutricional
Desnutricion n% 5(29.4) 3 (50) 1(16.7) 1 (50) - -
Eutréfico n% 6(35.3) 1(16.7) 4 (66.6) 1 (50) - -
Sobrepeso n% 2(11.8) 1(16.7) - - - 1(100)
Obesidad n% 4(235) 1(16.7) 1(16.7) - 2 (100) -
Datos gasomeétricos
Hipoxemia, n(%) 11 (64.7) 5(83.3) 2(33.3) 2 (100) 2(100) -
PaCO2 mmHg X 52.7 (45-72)* 48.4 54.9 54.1 56.7 54.7
HCO® mmol/L X 28.0 (22-44)* 255 28.8 315 255 36.3
Complicaciones
Neumonias ** 8 (47.0) 2(33.3) 3(50.0) 2 (100) 1 (50) -
Insuficiencia 6(35.3) 1(16.7) 1(16.7) 2 (100) 2 100) -
respiratoria
HAP @ 7(41.2)  1(16.7) 2 (33.3) 1 (50) 2(100) 1(100)
Cor Pulmonale 4 (23.5) 1(16.7) 2(33.3) 1 (50) - -

HAP Hipertension arterial pulmonar * rango **Media neumonias: 1.6 eventos (1-3)

En la Tabla 6 se muestra la evaluacién nutricional de los pacientes, se observa solo
en 35.3% estado eutrdfico, mayormente en el grupo de causas periféricas (66.6 %);
no obstante, llama la atencion la presencia de desnutricion 29.4 % representado la
mitad de los casos de pacientes con causas centrales y enfermedades
neuromusculares. En cuanto a los datos gasométricos al momento del diagnéstico,
fueron reportados en 64.7 % de los casos con hipoxemia siendo frecuente en
causas centrales con 83.3 % y en todos los pacientes con enfermedades
neuromusculares y obesos; respecto a los niveles de PaCO:z la media general
hallada fue 52.7 mmHg con mayores cifras en los pacientes obesos (56.7 mmHg).
Por ultimo, los niveles de bicarbonato contaban con una media de 28 mmol/L con
mayor valor en el paciente con enfermedad mixta.

Por lo que se refiere a las complicaciones estuvieron presentes en todos los grupos
con menor ocurrencia en pacientes con trastorno mixto. De tal manera, en orden de

frecuencia las neumonias estuvieron en 47 % con una media de eventos/afio de



1.6, fue usual en los subgrupos de causas periféricas; hipertensién de la arteria
pulmonar en 41.2% e insuficiencia respiratoria con 35.3 % describiéndose ambas
en todos los pacientes obesos y ordinariamente en enfermedades
neuromusculares. Respecto a Cor pulmonale fue referido en 23.5 % y con mayor

frecuencia en pacientes con deformidad torécica.

Tabla 7. Distribucion segun caracteristicas de uso de ventilacién no invasiva con
presion positiva binivel en pacientes con hipoventilaciéon alveolar cronica en el
Instituto Nacional de Pediatria. 2007-2020

Caracteristicas Total Centrales Deformidades Enfermedades Obesidad Mixta

(n=17) (n=6) de caja neuromusculares (n=2) (n=1)
toracicay (n=2)
columna
(n=6)
Uso de 7(41.2%) 1 (16.7%) 2 (33.3%) 2(100%) 1(50%)  1(100%)
ventilacion® n%
Horas de uso de 14.4 19 11 22 8 8
ventilacion X (8-24)*
Tiempo desde diagnostico al inicio de la ventilacion (meses) X 9.7 (3-24)
Tipos de interfase N=7 %
Nasal 4 57.14
Buconasal 1 14.29
Ventilacién a través de traqueostomia 2 28.57

Método de titulacion de dispositivo

Laboratorio de suefio (polisomnografia) 3 42.86
Hospital 3 42.86
Casa 1 14.29
Procedencia de los dispositivos

Propio 1 14.29
Institucional 1 14.29
Donacién 3 42.86
Rentado 1 14.29
Presencia de complicaciones del uso

de dispositivos

Si 1 14.3
No 6 85.7
Necesidad de traqueostomia

Si 2 28.6
No 6 71.4

Tiempo transcurrido entre el diagndstico
y la traqueostomia (meses)
X 18

X Media, B VNI: Ventilacion no invasiva. *rango



En la Tabla 7 se observa que tan solo en 41.2 % utilizaron algun tipo de dispositivo
de ventilacién no invasiva (VNI), la media de uso diario fue de 14.4 horas con un
rango de 8 a 24 horas resaltando que los pacientes con causas centrales y
enfermedades neuromusculares requirieron ventilacion diurna/nocturna en tanto
que los grupos con deformidad toracica, obesidad y trastorno mixto utilizaron

ventilacién nocturna.

Entre tanto el método de titulacion del dispositivo se realizé en laboratorios de suefio
y hospital con similar frecuencia (42.86 %), cabe aclarar que la titulacion en el
hospital fue en pacientes a quienes se interconsulté al servicio de neumologia a
causa de dificultad para destete de oxigeno o retiro de ventilacion mecanica y adn
sin diagndstico establecido de hipoventilacion alveolar. En la tabla se muestra
ademas el promedio de tiempo en la adquisicion de equipos fue 9.7 meses y la
mayoria (42.86 %) correspondieron a donacion.

Con respecto a la interfase utilizada la mas comunmente usada fue la nasal (57.14
%), se reportd solo en 1 caso (14.3 %) complicaciones relacionadas con lesiones
de la piel por uso de la interfase. Respecto a la frecuencia de usuarios de
tragueostomia se vio en 2 pacientes (28.6 %), se recalca que estos pacientes
correspondieron al grupo con enfermedades neuromusculares, la media de tiempo

entre el diagndstico y la realizacion de traqueostomia fue de 18 meses.



Tabla 8. Distribucién segun sintomatologia diurna/nocturna al momento de
diagnostico, 3 meses y 1 afio en pacientes con hipoventilacion alveolar crénica
con uso de ventilacion no invasiva con presion positiva binivel, en el Instituto
Nacional de Pediatria. 2007-2020

Caracteristicas (n=7) Basal 3 meses 1 afio
Sintomatologia diurna n % n % n % | Pvalor
Somnolencia diurna excesiva, n% 1 14.3 1 14.3 0 0.0 SS*
Cefalea matutina, n% 2 28.6 2 28.6 0 0.0 SS*
Intolerancia al ejercicio, n% 3 42.9 4 57.1 0 00 SS*
Disnea, n% 3 42.9 2 28.6 0 0.0 SS*
Cansancio, n% 3 42.9 2 28.6 0 0.0 SS*
Irritabilidad, n% 1 14.3 0 0.0 0 0.0 SS*
Nausea matutina, n% 1 14.3 1 14.3 0 0.0 SS*
Disociacién toracoabdominal en supino, 0 0.0 0 0.0 0 0.0 SS*
n% SS*
Uso de musculos accesorios de la 0 0.0 1 14.3 0 00 SS*
respiracion, n%

Problemas de aprendizaje y memoria, n% 1 14.3 0 0.0 0 0.0 SS*
...Continua Tabla 8

Sintomatologia nocturna 0.0

Suefio inquieto, n% 0 0.0 0 0.0 0 00 SS*
Despertares nocturnos, n% 0 0.0 0 0.0 0 0.0 SS*
Parasomnias, n% 0 0.0 0 0.0 0 0.0 SS*
Ronquido, n% 2 28.6 2 28.6 1 143 SS*
Pausas respiratorias, n% 1 14.3 0 0.0 0 0.0 SS*
Sensacion de ahogo nocturna, n% 1 14.3 0 0.0 0 0.0 SS*
Respiracion bucal, n% 1 14.3 1 14.3 0 0.0 SS*
Disociacién toraco-abdominal durante el 0 0.0 0 0.0 0 00 SS*
suefio, n%

*SS: sin significancia estadistica.

En la Tabla 8 se observa la evolucion de la sintomatologia diurna y nocturna a corto
(3 meses) y largo plazo (1 afio) en los pacientes que utilizaron ventilacion mecanica
no invasiva como se muestra la frecuencia de sintomatologia a corto plazo fue muy
similar a la manifestada al momento del diagndéstico, sin embargo, a largo plazo la
sintomatologia diurna/nocturna se redujo completamente exceptuando por el
ronquido que se mantenia en 1 de los pacientes, el cual indica pertenecia al grupo
de enfermedad mixta, cabe sefalar que este paciente tenia mala adherencia al
tratamiento con VNI, en todas las variables estudiadas la p valor no fue significativa

probablemente por el pequeiio tamafo de la muestra.



Tabla 9. Distribucién segun sintomatologia diurna/nocturna al momento de

diagnéstico, 3 meses y 1 afio en pacientes con hipoventilacién alveolar crénica sin

uso de ventilacion no invasiva con presion positiva binivel; en el Instituto Nacional
de Pediatria. 2007-2020

Caracteristicas (n=10) Basal 3 meses 1 afio
Sintomatologia diurna n % n % n %
Somnolencia diurna excesiva, n% 5 50 3 30 5 50
Cefalea matutina, n% 1 10 3 30 1 10
Intolerancia al ejercicio, n% 2 20 2 20 3 30
Disnea, n% 4 40 3 30 3 30
Cansancio, n% 3 30 4 40 3 30
Irritabilidad, n% 5 50 3 30 2 20
Nausea matutina, n% 1 10 0 0 0 0
Disociacién toracoabdominal en supino, n% 2 20 1 10 0 0
Uso de musculos accesorios de la respiracion, n% 1 10 0 0 0 0
Problemas de aprendizaje y memoria, n% 2 20 2 20 2 20
Sintomatologia nocturna

Suefio inquieto, n% 3 30 2 20 3 30
Despertares nocturnos, n% 2 20 2 20 2 20
Parasomnias, n% 0O oO 0 0 0 0
Ronquido, n% 6 60 4 40 5 50
Pausas respiratorias, n% 3 30 1 10 4 40
Sensacion de ahogo nocturna, n% 2 20 3 30 1 10
Respiracion bucal, n% 3 30 5 50 3 30
Disociacién toraco-abdominal durante el suefio, n% 2 20 1 10 0 0

En la Tabla 9 se hace explicita evolucion de la sintomatologia diurna y nocturna en

los pacientes que no utilizaron ventilacion mecanica no invasiva, como se muestra

la sintomatologia a corto plazo y largo plazo no desaparecio. A los 3 meses el

sintoma matutino predominante fue el cansancio en 40% de los pacientes, mientras

el sintoma nocturno fue respiracién bucal (50 %) seguido de ronquido (40 %). Al 1

afio de evolucion el sintoma diurno y nocturno mas comunes fueron somnolencia

diurna excesiva (50 %) y ronquido (50 %) similar a lo manifestado al momento del

diagnéstico.



Tabla 10. Distribucion segun necesidad de hospitalizacion, complicaciones y

fallecimiento a 1 afio del diagnostico en pacientes con hipoventilacion alveolar

cronica con/sin uso de VNI; en el Instituto Nacional de Pediatria. 2007-2020

BASAL 1 ANO
Caracteristicas Total  Ventila ~ Sin | Total (n=17) p Ventilacion  p Sin
(n=17) cién ventila (n=7) Ventilacion
(n=7) cién (n=10)
(n=10)
Hospitalizaciones, 7 (41.2) 4(57.1) 3 (30) 3 (17.64) 0.13 2(28.6) 1.00 1(10) 0.24
n%
Neumonias n%** 8(47.0) 4(57.1) 4(40) | 2(11.76) 1.00 1(14.3) 0.24 1 (10) 0.24
Insuficiencia 6(35.3) 3(429) 3(30) |- - = - s -
respiratoria, n%
Hipertension 7(41.2) 4(57.1) 3(30) | 1(5.9 - - - 1 (10) 0.47
pulmonar, n%
Cor pulmonale 4(23.6) 2(28.6) 4(40) | - - - - 5 -
Fallecimiento, n% - 0 - - - - -

** Media de eventos neumonia: 1.

En la Tabla 10 se describe las complicaciones a largo plazo, se observo reduccion
en la frecuencia de hospitalizaciones al afio de seguimiento tanto a nivel general
como en los grupos con y sin VNI; asi como los eventos de neumonias con media
de 1 evento/afio en contraste con 1.6 eventos/afio reportados al momento del
diagnéstico. No se registro eventos de insuficiencia respiratoria al afio de evolucion,
los pacientes con Cor pulmonale resolvieron al cabo de 1 afio; la mayoria de los
casos de Hipertension de arteria pulmonar mejoraron a largo plazo exceptuando a

1 paciente (5.9 %) con térax restrictivo secundario a escoliosis (angulo de Cobb

grave >50°) que no utilizd VNI.



VIIl. DISCUSION

La hipoventilacion se define como la condicion en la cual la ventilacion alveolar es
insuficiente para cumplir las demandas metabdlicas del individuo y conlleva a
aumento de los niveles dioxido de carbono, el cual, normalmente se encuentra en
rangos de reposo entre 35 y 45 mm Hg a nivel del mar; en caso de la Ciudad de
México a 2250 a msnm los valores de corte de son a partir de 38 mmHg y se sugiere
utilizar cifras de referencia de acuerdo a la altitud de cada ciudad (3).

El aumento de la PaCO:2 puede secundar a una variedad de procesos patologicos
(37), se pueden agrupar en: centrales, periféricos 0 mixtos (17). Como se puede
observar en el presente trabajo, los mas frecuentes fueron los trastornos periféricos
con 47.05 % de los casos, entre ellos se registro deformidades de la pared toracica
y columna vertebral con 35.29 %. El estudio realizado por Castro y colaboradores
en 622 nifios con hipoventilacion alveolar que usaron ventilacion no invasiva (VNI),
encontraron en 83 % causas periféricas, entre las mas frecuentes: obesidad y
sindrome de Down; y tan solo en 17% se reporté una causa central (38). Por una
parte, el estudio realizado en Australia por Poh Tan donde incluye 240 pacientes
adultos con hipoventilacién alveolar, concluy6 que existe una mayor frecuencia de
causas periféricas, siendo las mas comunes enfermedades neuromusculares y
deformidad de pared toracica sumando 60 % de los casos, similar a lo expuesto en
este trabajo (47 %). Por otra parte, el mismo autor reporta como otra causa
importante de hipoventilacién a la enfermedad parenquimatosa pulmonar en 25 %

(39), no obstante, no se reportd ningln caso en esta investigacion.

La mediana de edad a la cual se realiz6 el diagndstico de hipoventilacion por parte
del servicio de neumologia fue a los 6 afios (RIC 11.5), algo parecido a lo presentado
por Castro con una media de edad de 7.8 afios (38). El diagndstico fue en edades
menores en pacientes con enfermedad neuromuscular con una media de 3 afios, o
cual es esperado sobre todo en los casos de atrofia medulo-espinal, no asi en los

casos de distrofia muscular, en quienes el diagndstico es mas bien tardio en nuestro



medio similar a lo referido por Fauroux (40) y Katz (media 11.7 afos) (41). esto
conlleva a retraso de tratamiento esteroideo, progresion temprana de la debilidad
muscular y desarrollo de hipoventilacion. Mientras en deformidades de caja toracica
y columna el diagndstico fue a edades mas tardias con una media de 13.5 afios, en
contraste con lo evidenciado por Fauroux el diagnostico de hipoventilacion en nifios

con escoliosis fue mas comuan entre 6 a 11 afos (40).

En lo que se refiere al sexo Fauroux también expuso una distribucion similar de
hombres y mujeres en los diferentes grupos, exceptuando en escoliosis en donde
predominé el sexo femenino con 65 % y en obesidad fue el masculino con 75 %
(40). En contraparte, Diaz mostré que el sexo femenino es mas frecuente en los
pacientes con sindrome de hipoventilacion obesidad con 54% de los casos (35); en
el actual trabajo se obtuvo una predominancia del sexo femenino alcanzando un
88.3 % del total y esta superioridad se mantuvo en todas las etiologias excepto en

el trastorno mixto.

La fisiopatogenia de los sindromes de hipoventilacion se deben a una reduccién de
la ventilacion por minuto, debido a alteracion en los diferentes niveles; ya sea en la
generacion del impulso respiratorio, en la transmision deficiente de los impulsos y
anomalias morfoldgicas o funcionales del sistema musculo-esquelético del torax, de
ahi que explica las manifestaciones clinicas asociadas (3). En el espectro de la
sintomatologia, en el presente estudio se demostré6 mayor frecuencia de sintomas
diurnos como: cansancio e irritabilidad con 41.2 %, seguidos de somnolencia diurna
excesiva y disnea en 35.3 %. Casas, en su estudio evidencio que los sintomas que
aparecian mayormente eran disnea y astenia seguidos de hipersomnolencia diurna
77 %, cefalea 69 % y pérdida de memoria 46 % (25). La disnea era un sintoma
cardinal en el sindrome de hipoventilacion obesidad (SHO). De igual modo, Espinola
y colaboradores, realizaron una comparacion con pacientes obesos con sindrome
apnea-hipopnea (SAH) sin hipoventilacién, demostrando mayor grado de disnea (p
0.04) en el grupo con SHO (21); tal evento se reprodujo en nuestra poblacién y en

el paciente con enfermedad mixta.



En cuanto a sintomatologia nocturna se encontré principalmente ronquido y pausas
respiratorias con 41.2 % y 29.4% respectivamente, resultados similares a otros
trabajos (21,39) uno de ellos el realizado por Rosen y colaboradores con 326 nifios,
quienes identificaron a través de cuestionarios a los cuidadores, la presencia de
ronquido en 99 % de los pacientes, dificultad para respirar en 80 % y pausas
respiratorias en 59 % cabe aclarar que en su mayoria se trataban de nifios obesos
justificando la mayor aparicion (42). A pesar de que la literatura menciona a la
sintomatologia nocturna frecuente en el cuadro clinico de los pacientes con
hipoventilacion, es llamativo en este estudio la baja frecuencia de otros sintomas
nocturnos ademas de ronquido y pausas respiratorias, inferimos que los padres no
observaron los eventos nocturnos al producirse esencialmente durante la fase de

movimientos oculares rapidos (MOR) de suefio.

Parte de la evaluacion de los pacientes con hipoventilacion alveolar incluye el
examen fisico completo, caracteristica que destaca en esta parte de la valoracion
es la hipertrofia amigdalar que es una de las principales causas de trastornos
respiratorios del suefio en nifios, las peculiaridades anatémicas y funcionales de los
pacientes pediatricos hacen que la hipertrofia amigdalar produzca estrechamiento
de las vias respiratorias superiores y cuando se superpone con otros factores como
tono muscular reducido o infiltracién de grasa de musculos faringeos dan como
resultado obstruccion dinamica de las vias respiratorias clinicamente significativa
durante el suefio que resultan en hipoventilacion y sus consecuencias (43,44).
Rosen y colaboradores hallaron hipertrofia adenomigdalar en dos tercios de los
nifios estudiados, mientras el actual estudio identifico tan solo un tercio de los casos.
La amigdalectomia es a menudo la primera linea de tratamiento para los trastornos
respiratorios del suefio y se considera curativa en aproximadamente el 25 % al 75
% de los pacientes (42), este procedimiento fue realizado en 4 de los 5 casos

presentados correspondientes al 23.5 %.

Otra variante que se analiza en el examen fisico son las dismorfias faciales, han

demostrado asociacion con desoérdenes del suefio en poblacion pediatrica (45),



incluso en algunos tipos de hipoventilacién central congénitos se describe una
relacion estrecha con el fenotipo facial producto de variantes genéticas como lo es
la mutacion de expansion en PHOX2B (46). En la tesis se encontr0 rasgos
disarmonicos del rostro en 52.4 % de los sujetos, teniendo en cuenta la mayor
frecuencia en etiologia central y la mitad de ellas sindromaticas; en ninguno caso

fue congénito.

Parte del estudio de los pacientes con hipoventilacién incluyen la evaluacién
funcional respiratoria, los parametros resultantes son Utiles para predecir
tempranamente anormalidades en la ventilacion, a pesar de la importancia no todos
los pacientes logran realizarlas por motivos diferentes (47). Fauroux registra la
realizacion de pruebas de funcion respiratoria (PFR) en 56 % de su muestra (40),
en el actual trabajo se documenté en tan solo 23.6 % de los casos que
correspondieron a nifios con deformidades de la pared toracica y columna vertebral,
mas especificamente con diagndéstico de escoliosis que representan un tercio de los
casos y como parte de su abordaje también se les solicité radiografia de columna
para medicién del angulo de Cobb. Lo descrito en la literatura acerca del deterioro
de la funcién pulmonar en la escoliosis, se asocia con progresion de la curva, en
otros palabras existe una tendencia hacia una correlaciébn negativa significativa
entre la curva toracica y la FVC (p = 0,014), por tanto conlleva a restriccion,
reduccion de los volumenes pulmonares, alteraciones en la ventilacion y deterioro
cardiopulmonar (48,49); aunque se menciona que el deterioro ocurre con un angulo
de Cobb mayor de 50 a 60 grados, se ha observado que con cambios de 35° se

produce reduccioén de los volimenes pulmonares en algunos adolescentes.

Mencionado anteriormente, la hipoventilacion alveolar resulté en pacientes con
escoliosis con angulos clasificados como moderado y grave. Respecto a los
pardmetros de funcion respiratoria como se citd, son predictores de tempranos de
hipoventilacion, valores de la capacidad vital forzada (FVC) y volumen espiratorio
forzado en el primer segundo (FEV1) inferiores al 50% de sus valores predichos

suelen anunciar el inicio de la insuficiencia ventilatoria aumentando los niveles de



PaCO:. Idealmente se debe realizar las PFR en posicion vertical y supina, sobre
todo en pacientes con enfermedades neuromusculares con lo cual aumenta la
sensibilidad de las pruebas, porque en una persona sana la FVC no disminuira en
mas del 10% en decubito a pesar del trabajo inspiratorio adicional necesario para
desplazar las visceras abdominales (50) sin embargo en nuestra poblacién no se
realiz6 a pesar de la descripcidn. En la tesis se muestra que los valores de FVC y
FEV1 fueron menores a 50%, destacando que en solo 2 de los pacientes se realizo
la PFR previo al diagndstico de hipoventilacion alveolar, siendo asi predictores de
hipoventilaciébn como lo refiere la bibliografia. De la misma manera, en el trabajo de
Held y colaboradores en 18 pacientes se obtuvo una capacidad vital reducida con
51 + 19% del valor predicho y volumen FEV1 con valores de 43 £ 18% (51).

Otro punto a tratar es el estado nutricional, Rosen refiere que la obesidad estuvo
presente en mas de una cuarta parte de la poblacion del estudio (28 %) y el resto
eutroficos (4), en el actual estudio dicha variable arroj6é una frecuencia de 35.3 % de
nifios eutroéficos, si bien la mas frecuente, se esperaria que la mayoria de pacientes
fueran eutréficos exceptuando los pacientes con sindrome de obesidad
hipoventilacién; sin embargo llamé la atencion la presencia de desnutricion con un
porcentaje para nada despreciable y constituyendo la mitad de los casos con
etiologias centrales y enfermedades neuromusculares. Surge un cuestionamiento
sobre el cuidado integral de salud en estos pacientes ante las estadisticas
expuestas, ya que un objetivo prevenir la desnutricion por el aumento de
complicaciones infecciosas como neumonias y mayor riesgo de insuficiencia

respiratoria.

En el diagnostico de hipoventilacion alveolar es importante demostrar la elevacion
de la PaCO:2 que es el criterio estandarizado mas aceptado en la practica clinica
(35). De tal manera se describe en este trabajo valores de PaCO2 con media de
52.7 mmHg resultando menor debido a la altura a la cual se encuentra la Ciudad de
México, en comparacion con el valor de Casas a nivel del mar (70.8 £ 25 mmHg)

(25); en los diferentes subgrupos la media de PaCO:2 fue mayor en los pacientes



con obesidad con 56.7 mmHg y menor en causas centrales con 48.4 mmHg;
entretanto Poh Tan sefial6 cifras altas de PaCO:2 en pacientes con enfermedad del
parénquima pulmonar (58 mmHg), seguido del SHO (56 mmHg), a propdsito de
bicarbonato sérico el autor indicé valores elevados en estos 2 subgrupos
mencionados previamente y con respecto hipoxemia estuvo presente en 32% de los
pacientes estudiados sobre todo en enfermedad parenquimatosa (39). En el actual
trabajo se hall6 el valor medio de bicarbonato fue de 28 mmol/L, con cifras mas altas
en trastornos mixto en comparacion a otros subgrupos; y en 64 % de los casos
hipoxemia los cuales se presentaron mayormente en centrales, se hace hincapié en
que la mitad de estos pacientes presentaban ademas clinica e imagenes sugerentes
de neumopatia por aspiracion, condicionando dafio del parénquima pulmonar y

mayor hipoxemia.

Por lo que se refiere a complicaciones frecuentemente se relacionan a procesos
infecciosos aunados al deterioro cardiovascular explicados por la una respuesta
vasoconstrictora del lecho vascular pulmonar a los cambios quimicos que
acompafian a la hipoventilacion, el aumento de la resistencia vascular pulmonar da
como resultado un aumento del trabajo del ventriculo derecho, hipertrofia del
ventriculo derecho y eventual insuficiencia cardiaca (Cor pulmonale) (52). En el
estudio, las complicaciones infecciosas principalmente descritas fueron neumonias
en 47% e incluso se registro insuficiencia respiratoria en 35.3 %. Contrastado con
los datos del estudio de Marik encontrO neumonias en 20 % e insuficiencia
respiratoria en 63 % (53). En cuanto a complicaciones cardiovasculares la
hipertension de la arteria pulmonar se manifesté en 23 % en comparacién con el
estudio de Held y colaboradores quienes refieren presencia de HAP en 10 %, cabe
sefalar el diagnoéstico fue realizado a través de cateterismo revelando una PAPm
de 49 + 13 mmHg (51,54). En cuanto a la presentacion de Cor pulmonale fue
evidenciado en 23.5 % de los casos de este trabajo, en tanto Marik evidencio falla

cardiaca hasta en 39 % de los casos (53).



Existen diferentes opciones de tratamiento para mejorar la alteracion de la
ventilacion y la asistencia respiratoria requerida en estos sindromes es
extremadamente variable. La ventilacion no invasiva con presion positiva binivel ha
demostrado beneficios en la hipoventilacion alveolar crénica que incluyen mejoria
en el intercambio gaseoso, estabilizacion del proceso que afecta la mecéanica
respiratoria y alivio de los sintomas (27). La ventilacion adecuada a través de una
mascarilla suele utilizarse inicialmente durante el suefio, en casos en los que se
requiere ventilacion continua es de eleccion la realizacion de traqueostomia (55).
Destaca en este estudio el uso de VNI presion positiva binivel a través de métodos
no invasivos y traqueostomia en tan solo 41.2 % de los casos a diferencia de lo que
ocurre en otros centros en paises desarrollados en los que existe mayor
accesibilidad a los dispositivos, alcanzado hasta 98 al 100 % de pacientes de los
casos (39); y como lo expuesto previamente la mayoria de los dispositivos de VNI
fueron donaciones (42.86 %) debido a la dificultad para adquisicion de los equipos
en nuestro medio, mayor aun los de soporte vital, por su alto costo y muchas veces
los tiempos de inicio de ventilacion se prolonga hasta lograr obtener los equipos,

con lapsos de hasta 24 meses (X 9.7).

En relacion a las horas/diarias de uso de la ventilacion, se demostré una ventaja de
supervivencia ligeramente mayor con uso mayores a 4 horas/dia demostrando el
beneficio clinico de la VNI sobre otras formas de tratamiento, en cuanto a
poblaciones pediatricas depende de la edad y en términos generales se recomienda
gue al a menos sea 50 % de horas durante el suefio (56). En el presente estudio,
todos los casos usaron ventilacién en por lo menos 50% de tiempo de suefio; en el
caso de enfermedades musculares y causas centrales la ventilacion fue
diurna/nocturna y en los demas grupos como obesidad, deformidad de caja
toracica/columna vertebral y trastornos mixtos la ventilacion fue exclusivamente
nocturna, en general la media calculada fue de 14.4 horas (rango 8-24 horas),
similar a lo identificado por Poh Tan (39); Garrot por su parte describe el uso mas

de 4 horas en solo 29% de los pacientes (57).



Respecto a los métodos de titulacion Castro refiere el uso de polisomnografia en
71% de los pacientes versus 42.86 % identificados en este trabajo; un porcentaje
similar fue realizado en el hospital a través de la evaluacion de la sintomatologia y
datos gasomeétricos a pacientes hospitalizados por una complicacion y que fueron
valorados tras solicitud de interconsulta por imposibilidad para retiro de oxigeno o
ventilacion mecanica. Por lo que se refiere a la interfase utilizada se determin6 en
mayor frecuencia la interfase nasal similar a lo reportado segun la misma autora
(38); ademas entre las complicaciones reportadas tras el uso de VNI Casas describe

la lesion cutanea 15% similar a lo presentado en los resultados (25).

En relacion a la evolucién de los pacientes a corto y largo plazo, a pesar de que el
objetivo planteado de este trabajo no fue especificamente establecer causa-efecto
del uso de VNI presién positiva binivel, no obstante, con los datos descritos se
observo reduccién marcada de la sintomatologia tanto diurna como nocturna en los
usuarios de ventilacién sobre todo a largo plazo versus los que no la utilizaban,
aunque la probabilidad estadistica no fue significativa debido al pequefio tamafio de
la muestra. Autores como Annane en una revision sistematica de estudios con
ventilacion no invasiva (VNI) nocturna en hipoventilacion cronica en pacientes con
trastornos neuromusculares y de la pared toracica concluyo que la evolucién a corto
plazo (1 a 3 meses) de los pacientes después de la ventilacibn mecanica nocturna
mejoraron la sintomatologia de hipoventilacién con una diferencia significativa -
0,417 (IC del 95%: -0,639 a -0,194), de hipercapnia diurna -0,635 (IC del 95%: -
0,874 a -0,396), saturacién de oxigeno nocturna fue de 5,5 (IC del 95%: 1,5 a 9,4).
No hubo diferencias significativas en la evolucién a largo plazo (12 meses) tras el
uso de ventilacion mecanica nocturna excepto por la mortalidad al afio, parametro
que disminuyo con la ventilacion, -0,259 (IC del 95%: -0,478 a -0,041) (28). Por su
parte, Casas evalud la evolucion de los pacientes al cabo de 1 afio de uso de VNI
en pacientes con desérdenes de motoneurona demostrando disminucion de la
disneay desaparicion de la astenia, hipersomnolencia, cefalea, edema en miembros
inferiores y pérdida de memoria, se produjo ademas mejoria en el intercambio

gaseoso: la PaO2/FiO2 y la PaCO2 (25). Young también demostro reduccion



significativa de somnolencia diurna y cefalea luego del uso de VNI en nifios con
enfermedad neuromuscular (p= 0.003 y 0.046 respectivamente), en igual forma
refiere reduccion de la tasa de hospitalizaciones al afio del uso de ventilacion (58),
si bien en el presente trabajo se redujo la frecuencia de hospitalizaciones no fue
estadisticamente significativo muy probablemente por nimero reducido de la
muestra. Esta ampliamente documentado el beneficio de la VNI en los pacientes
con hipoventilacion alveolar, no solo al evitar las complicaciones sino también
mejorar la calidad de vida de los nifios, que en el caso de los no ventilados no se

logro por la persistencia de la sintomatologia diurna y nocturna.

Sobre la base de las consideraciones anteriores se espera que eventos de
neumonia, insuficiencia respiratoria y repercusiones cardiovasculares (51) mejoren
en los paciente usuarios de VNI presién positiva binivel en comparacion con los que
no lo hacen, contrariamente en esta tesis se observo reduccién de complicaciones
en ambos grupos aungue sin significancia estadistica, seguramente esto se debe a
la instauracion de otras alternativas terapéuticas como amidalectomia, mejorar el
estado nutricional, optimizar la fisioterapia respiratoria, correcciéon ortopédica de
deformidades de columna, etc. Aunque lo ideal es controles gasométricos posterior
a la instauracion de las medidas terapéuticas instauradas para monitorizacion del
paciente, no todos los pacientes tenian gasometria de control, y esto limito la

valoracion a largo plazo de la hipoxemia y niveles de CO?2.

IX. CONCLUSIONES, RECOMENDACIONES Y LIMITACIONES

Este estudio es uno de los primeros trabajos de hipoventilacion alveolar en

poblacién pediatrica en nuestro medio y los datos obtenidos demuestran:

- La hipoventilacion alveolar en los pacientes del Instituto Nacional de Pediatria
fue principalmente debido a causas periféricas en 58.82%, de entre ellas la
deformidad de caja toracica y columna vertebral mas especificamente la

escoliosis.



En cuanto caracteristicas demograficas se encontré la mediana de edad de
diagnostico de hipoventilacion en nuestro servicio fue de 6 afios, siendo mas
temprano en paciente con enfermedades neuromusculares y a edad mas tardia
en nifios con deformidad de la caja toracica y columna vertebral; por otro lado,
el sexo que predomino fue el femenino alzando el 88.24 % y se mantuvo esta
superioridad en todos los grupos excepto los trastornos mixtos.

Entre los hallazgos clinicos relevantes se destaca sintomas diurnos
especialmente cansancio e irritabilidad con 41.2 % seguidos de somnolencia
diurna excesiva y disnea en 35.3 %; respecto a los sintomas nocturnos los
principales registrados fueron ronquido 41.9 % con una media de 4 dias/semana,
seguido de pausas respiratorias 29.4 %, inferimos que otros sintomas nocturnos
se reportaron en menor frecuencia dado que los padres no los registraron ya que
se producen mayormente durante la fase MOR, por lo cual se podria utilizar
como estrategia realizacion de videograbaciones durante el suefio para
identificacion de los eventos. En cuanto en el examen fisico, caracteristicas que
destacan son la hipertrofia amigdalina en 29.6 % y dismorfias faciales 52.4 %,

se valoro6 el estado nutricional siendo frencuente el estado eutréfico en 35.3 %.

Los grupos de riesgos deben tener evaluacion funcional respiratoria de forma
regular al menos anualmente, permitiendo indicar algun tipo de tratamiento;
ademas es conveniente una evaluacion durante el suefio que identifique
tempranamente hipoventilacion nocturna de forma ideal por PSG, pero en
lugares con recursos reducidos la oximetria y capnografia nocturna serian una
alternativa adecuada. A pesar de la importancia de las pruebas de funcion
respiratoria por su papel predictor, incluso previo al debut de la sintomatologia,
se realiz6 tan solo a 23.6 % de los nifios quienes correspondieron a escoliosis,
los resultados muestran FVC y FEV1 menores a 50% del valor predicho. Por otra
parte, es importante sefialar que el servicio podria adoptar realizacion de PFR
en supino y decubito lo cual aumenta la sensibilidad en la identificacion de
pacientes con riesgo de hipoventilacion.



Los datos de gasometria arterial para el diagndstico inicial de hipoventilacion
alveolar se reportan con hipoxemia en 64.7 %, PaCO2 con valor medio de 52.7

mmHg, y media de niveles de bicarbonato de 28 mmol/L.

En cuanto a complicaciones mas frecuente se destacO los eventos de

neumonias en 47 % e hipertension de la arteria pulmonar en 41.2 %.

El estado nutricional eutréfico esta presente en 35.3 % de los casos siendo el
mas frecuente, sin embargo, la desnutricion se encuentra en 29.4 %
representando la mitad de los casos con etiologias centrales y enfermedades
neuromusculares; este Ultimo dato es alarmante ya que se espera un estado
eutrdéfico en todos los pacientes con hipoventilacién excepto los nifios con SHO,
la presencia de desnutricion denota una falla en la atencién integral del paciente,

lo cual aumenta la morbi-mortalidad de estos nifios.

Se report6 uso de ventilacion no invasiva con presion positiva binivel en tan solo
41.2 % de los pacientes y esto se debe a los altos costos para la adquisicion de
equipos lo cual es mas complicado con dispositivos de soporte vital utilizados
principalmente en los nifios con hipoventilacibon de causas centrales y
enfermedades neuromusculares (ventilacibn mayor de 17 horas/dia). La media
de uso fue de 14.4 horas/dia. Predominante el método de titulacion de los
dispositivos fue en laboratorio de suefio mediante polisomnografia en 42.6 %;
en similar porcentaje se llevd a cabo hospital y la respuesta terapéutica fue

evaluada acorde a la resolucion de sintomas y parametros gasometricos.

La sintomatologia diurna y nocturna en los pacientes usuarios de ventilacion no
invasiva con presion positiva binivel mejoré considerablemente a corto plazo (3
meses); y casi desaparecié a largo plazo (1 afio). Por otro lado, los pacientes
gue no recibieron ventilacién, los sintomas diurnos como nocturnos a corto y
largo plazo se mantuvieron en frecuencia aproximadamente similares a las

basales.



- A largo plazo la frecuencia de hospitalizaciones, neumonia y casos de
hipertension pulmonar disminuyeron y no se reportaron eventos de insuficiencia
respiratoria ni Cor pulmonale en ninguno de los dos grupos; si bien esto podria
explicarse por otras medidas terapéuticas como mejorar estado nutricional,
correccion ortopédica de deformidades caja toracica y columna vertebral, o la
amidalectomia que aparentemente produjo mejoria en los diferentes grupos,
exceptuando el grupo de SHO en los que los beneficios estan documentados en
la literatura; sugerimos mas estudios con seguimiento de los pacientes a largo
plazo en lapsos mayores al actual, para evaluacién certera de estos hallazgos.
Aun cuando, la indicacion de VNI en estos pacientes es imperante, el retraso en
el inicio del mismo en nuestro medio, se debe a la dificultad en la adquisicion de

los equipos por su alto costo

Las principales limitaciones de este trabajo fueron el tamafio pequefio de la
poblacion estudiada; poco mas de la mitad de los expedientes registrados con
hipoventilacion archivo no contaban con informacion completa o al ser antiguos ya
no se disponia de registros fisicos en archivo. Inferimos que los pacientes
encontrados no corresponden al nUmero exacto de atenciones con hipoventilacion
alveolar en el servicio de Neumologia debido a subregistro en el sistema informatico

del hospital.

X. ASPECTOS ETICOS

De acuerdo con los principios éticos establecidos que rigen la investigacién clinica
en humanos, este estudio no compromete la seguridad de los sujetos ni atenta en
ningun momento contra el principio de confidencialidad. La informacion recolectada
se usara con fines netamente académicos y de las historias clinicas solo se tomo lo
necesario para el cumplimiento de los objetivos de la presente investigacion. La
seleccién de los participantes obedecié a razones relacionadas con los criterios de

elegibilidad del estudio sin discriminacion de algun participante por otras razones de



indole social o racial respetando de esta manera el principio de justicia que garantiza
una seleccién equitativa de los participantes. También, se protegiéo en todo
momento la identidad de los sujetos al asignar un cédigo en la base de datos a cada
uno respetando el derecho a la privacidad. La base de datos estuvo resguardada
en un computador de uso exclusivo del investigador principal con cédigo de acceso
mediante clave personal. Ademas, el investigador se comprometio con la institucion
a guardar confidencialidad de los datos y declara no tener ningun conflicto de interés
que interfiera en el reporte o divulgacion de los resultados de la presente
investigacioén. El investigador se compromete a mostrar solo los datos consolidados
de la investigacion durante la divulgacion de los resultados ya sea en eventos o en
publicaciones cientificas sin mencionar algun dato personal que permita la

identificacion de algun participante.
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