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l. RESUMEN

Introduccion: La insuficiencia respiratoria es un grave problema presente en la salud
publica, ésta puede ser desencadenada por factores que implican la via area, el sistema
nervioso central y periférico, el sistema musculoesquelético, por lo cual, representa una alta
tasa de ingresos hospitalarios al existir una incapacidad para realizar la ventilacion pulmonar
y oxigenar el organismo, comprometiendo la vida del paciente si no es tratada a tiempo.
Puede ser diagnosticada rapidamente al presentarse disnea, hipoxia con o sin hipercapnia,
cianosis, taquipnea y uso de la musculatura accesoria, pero el tratamiento a seguir no
siempre es claro y beneficioso.

Objetivo: Describir los factores asociados a la ventilacion mecénica no invasiva: BI-PAP en
pacientes con enfermedad neuromuscular en el Hospital Rodolfo Nieto Padron 2016-2021.
Material y métodos: Se reviso el archivo clinico para obtener el listado de los pacientes con
Ventilacion Mecanica No Invasiva del tipo Bi-PAP, en el periodo comprendido de enero 2016
a marzo 2021 y se analizaron expedientes y reportes adicionales del Servicio de
Inhaloterapia (libreta) para recabar datos clinicos y paraclinicos, los datos se vaciaron en la
hoja de recoleccion, posteriormente se tabularan dichos datos y se realizara el analisis
estadistico con estadistica descriptiva e inferencial.

Resultados: se observo una calidad de vida baja en el 48% de los pacientes con
enfermedad neuromuscular, siendo en el 57% en paciente con ventilacion mecanica no
invasiva, y la dimension mas afectada la de recursos familiares con 93% de calidad humana
Conclusiones: La calidad de vida de los pacientes que padecen enfermedad
neuromuscular es mala no solo en el funcionamiento fisico sino que es un problema socio
cultural y educacional; asi como los factores asociados propuesta en el estudio condicionan

a una baja calidad de vida de manera global.

Palabras Clave: enfermedad neuromuscular, PedsQi™, Calidad de vida, Bi-PAP



. ANTECEDENTES

La mayoria de enfermedades neuromusculares se encuentran dentro del grupo de las
denominadas enfermedades raras, hasta el punto de que el 20 por ciento de las personas
gue se diagnostican cada afio como afectadas por una enfermedad rara, padece algun tipo
de enfermedad neuromuscular. Se trata de un conjunto de mas de 200 enfermedades
neuroldgicas. !

Las enfermedades neuromusculares se caracterizan por la disminucién progresiva de la
fuerza muscular y se clasifican de acuerdo con el érgano comprometido (motoneurona,
nervio periférico, unién neuromuscular o musculo). Sus manifestaciones clinicas son
hipotonia al nacimiento, retraso del desarrollo motor, alteraciones de la marcha, caidas
frecuentes, falta de fuerza y trastornos del lenguaje, de la deglucién y respiratorios.?3

Su incidencia varia en cada pais, se registraron una incidencia en Chile de uno por cada
3500 recién nacidos vivos varones con distrofia muscular de Duchenne y de uno por cada
6000 nacidos vivos con atrofia muscular espinal. En Espafia se estima una incidencia de
uno por cada 100 000 habitantes por afio. Aunque en México se desconoce la incidencia,
Dominguez et al,* en un periodo de 10 afios (de 2004 a 2009), documentaron 79 casos de
pacientes con diversas enfermedades neuromusculares, atendidos en el Instituto Nacional
de Enfermedades Respiratorias de la Ciudad de México.

En un consenso realizado en abril de 2010 los médicos de 20 centros hospitalarios de 14
paises informaron la existencia de mas de 1 500 pacientes con ENM (atrofia muscular
espinal tipo 1, Distrofia muscular de Duchenne, Esclerosis lateral amiotrofica y esclerosis
multiple), quienes sobrevivieron, debido al apoyo ventilatorio continuo sin traqueostomia.®
La primera indicaciéon de ventilacibn mecanica no invasiva (VMNI) es la insuficiencia
respiratoria asociada a este tipo de enfermedades, datan de la década de 1950, cuando la
epidemia de polio- mielitis afecté a la poblacién de EUA y varios paises de Europa. Los
pacientes fueron tratados con una variedad de ventilador mecanico, denominado “pulmén
de hierro”, o con ventiladores de tanque. Posteriormente se usaron otros dispositivos, tales
como camas oscilantes o ventiladores de chaleco, que utilizaron la presién negativa
extratoracica; sin embargo, fueron retirados del mercado por presentar grandes
inconvenientes.®

En 1984 Delaubier y Rideau introdujeron la ventilacion a presion positiva intermitente nasal

para el tratamiento de los pacientes con distrofias musculares. Desde entonces se ha
6



utilizado para el tratamiento de la falla respiratoria aguda y la crénica, asi como en el
tratamiento del sindrome de apnea e hipopnea del suefio mediante presion positiva continua
en la via respiratoria.’

Hace més de 15 afios la VMNI con presion negativa fue sustituida por la VMNI con presién
positiva aplicada con mascarilla nasal (VMNI nasal) nocturnas fue eficaz para mejorar el
intercambio gaseoso y los sintomas y comoda de utilizar.®

Desde entonces se convirtié en la modalidad preferida para la ventilacion a largo plazo en
pacientes con insuficiencia respiratoria por ENM, debido a la facilidad de su utilizacion y la
disminucién de la morbilidad, en comparacién con la ventilacion invasiva.

La mayoria de los estudios son realizados en adultos describen resultados favorables con
este tipo de tratamiento. Existen algunas investigaciones realizadas en nifios que
demostraron su utilidad en la etapa neonatal. Sritippayawan y colaboradores publicaron los
beneficios, asi como la utilidad real que tiene este método de ventilacion, en comparacion
con el método habitual de ventilacion mecanica asistida (VMA) en nifios con insuficiencia

respiratoria aguda que ingresan en las unidades de cuidados intensivos respiratorios. 8



[l MARCO TEORICO

Se considera ventilacion no invasiva (VNI) al tratamiento ventilatorio que no invade la via
aérea del paciente. Esta opcion puede aplicarse como tratamiento del paciente con distrés
respiratorio agudo, para favorecer el éxito en el destete del paciente intubado por fracaso
respiratorio, asi como en el manejo del paciente con patologia ventilatoria crénica.®1°

La VMNI mejoran el intercambio gaseoso en pacientes con insuficiencia respiratoria aguda,
excepto en casos severos. La VMNI no soOlo ofrece ventajas sobre el tratamiento
convencional, sino que disminuye el tiempo de estancia hospitalaria y evita la sedacion y el
estrés en el paciente, asi como complicaciones propias de la ventilacion invasiva.”!!

Se puede realizar a través de diferentes tipos de interfases. Se entiende por interfase, el
dispositivo que conecta el paciente al respirador, siendo de diversos tipos: las mascarillas
nasales de diferentes tamanos (Respironics), la mascara oronasal con junta de silicona
(ResMed), las almohadillas nasales (ADAMR Circuito, Puritan Bennett, Inc.) y las boquillas

orales. Dentro de la VNI existen varias modalidades!213:
MODALIDAD VENTILATORIA NO INVASIVA

CPAP (continuous paciente recibe una presion positiva continua, aunque realiza todas las inspiraciones
positive airway sin apoyo ni frecuencia programada.

pressure)

BiPAP (Sistema de La presion Positiva de Via Aérea de dos niveles. El proposito de la BIPAP es proveer
bipresion positiva) presion, por consiguiente dando apoyo para que el paciente respire. Cada vez que el
paciente inspira, la maquina BIPAP aplica presion positiva para favorecer la apertura
alveolar y durante la espiracion mantiene un presion para mantener dicha abertura

alveolar

Los pacientes que reciben VNI deben estar despiertos y cooperativos, tener una via aérea
permeable, y presentar respiracion espontanea. VNI se ha utilizado para tratar a los nifios
con insuficiencia respiratoria tanto aguda como crénica, incluyendo trastornos
neuromusculares, la fibrosis quistica, la bronquiolitis y el estado asmatico.

La ventilacién se realiza mediante mascara facial completa, permitiendo de esta manera una
exhalacion mas completa; con lo cual reduce el trabajo inspiratorio de la respiracion al
aplicar de presion positiva, disminuyendo ain mas el esfuerzo de los musculos de la
respiracion.'* A pesar de que la ventilacién invasiva garantiza una ventilacién mas eficaz, la

realizacion de una traqueotomia aumenta la complejidad del manejo del paciente, dificulta
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la comunicacion, disminuye con ello la calidad de vida y no estd exenta de complicaciones
potencialmente graves. *°

La ventilacién no invasiva tiene como limitaciones debido a que requiere la cooperacién del
paciente, asi como reduce la capacidad para eliminar las secreciones de las vias
respiratorias, asi como entregar medicamentos para las vias respiratorias. No proporciona
el control definitivo de la via aérea, puede causar distension gastrica con mayor riesgo de
aspiracion.'® Las ventajas del tratamiento con Ventilacién no invasiva estan expuestos en la
Tabla 2.16

TABLA 2. VENTAJAS DEL USO DE LA VNI ‘

Mejora la permeabilidad de la via aérea superior

Mejora la ventilacion alveolar

Restablece la sensibilidad de los quimiorreceptores centrales
Disminuye el trabajo de los misculos respiratorios

Previene la formacién de atelectasias

Mejora la calidad del suefio

Produce la desaparicién de la hipercarbia e hipoxemia nocturnas

Mejora el intercambio gaseoso diurno

© © N o g pr 0 DR

Revierte los sintomas debidos a hipoventilacion y a trastornos respiratorios durante el suefio

N
©

Mejora la complianza pulmonar, enlenteciendo el deterioro de la funcién pulmonar y de la deformidad toracica

N
[

Mejora la calidad de vida

12. Disminuye la morbimortalidad
Las patologias susceptibles de requerir tratamiento con VNI se exponen en la Tabla 3. En
el paciente cronico, las dos grandes indicaciones para el inicio de VNI suelen ser la
insuficiencia respiratoria crénica (IRC) hipercapnica y los trastornos respiratorios durante el

suefio.17.18.19

‘ TABLA 3. ENFERMEDADES RESPIRATORIAS CRONICAS SUSCEPTIBLES DE SER TRATADAS CON VNI ‘

Indicaciones comunes

Enfermedades con patrén restrictivo

Enfermedades neuromusculares y otras patologias neurolégicas

Deformidad grave de la caja toracica Obesidad

Sindrome de apnea hipoapnea del suefio (SAHS) Residual tras la intervencion adenoamigdalar Puente a la espera de
solucion quirdrgica Obesidad

Malformaciones craneofaciales con retrognatia, micrognatia, macroglosia, hipoplasia mediofacial y/u otras alteraciones
Enfermedades neuromusculares y otras patologias neurolégicas

Enfermedades de depdsito

Indicaciones posibles

Por fallo del estimulo ventilatorio Sindrome de Ondine

Hipoventilacién alveolar central secundaria Enfermedades obstructivas de la via aérea

Fibrosis quistica

Displasia broncopulmonar Laringotraqueomalacia



VENTILACION MECANICA NO INVASIVA MODALIDAD BIPAP

En los pacientes con insuficiencia respiratoria hipercapnica habitualmente se utiliza la VNI
con 2 niveles de presion (BiPAP) (presion positiva inspiratoria o IPAP y presion positiva
espiratoria 0 EPAP) con modalidad spontaneous/timed (S/T) y, en menor frecuencia,
modalidad presion soporte (PS). Una IPAP de inicio suele ser de 8 cmH20, aumentando
progresivamente hasta lograr una respuesta positiva, clinica y gasométrica. Una IPAP entre
10-16 suele ser suficientes en la mayoria de nifios. IPAP superiores a 20 cmH20 suele ser
molestas en el paciente sin sedacién y debe tenerse en cuenta que el paciente
neuromuscular puede presentar distension gastrica con presiones por encima de 18
cmH20. La EPAP inicial suele ser de 4, elevandose progresivamente hasta ofrecer una
adecuada capacidad residual funcional y buena permeabilidad en la via aérea superior.
Habitualmente se utiliza EPAP entre 4-7 cmH20O. Es importante respetar una diferencia

entre ambos niveles de presion (IPAP y EPAP) de minimo 4 cmH20.%°

El aparataje necesario para efectuar VNI comprende el ventilador, la tubuladura, los filtros,
la interfase y los sistemas de sujecidn. A diferencia de los aparatos de Ventilacion mecanica
convencional, los dispositivos especificos de VNI utilizan una unica tubuladura, la salida de
gases espiratorios se realiza a través de un agujero con fuga aérea controlada (intercalado
al circuito entre la tubuladura y la interfase) o bien a través de la propia interfase (si es tipo
“vented”). La conexidén de oxigeno, en caso de ser necesario, se realiza en “Y” en el extremo
distal de la tubuladura (para evitar turbulencias que ocasionen molestias o autociclado) o a
través de la propia conexion al dispositivo, si el modelo dispone de ella. Debe tenerse en
consideracion que la FiO2 maxima que puede ofrecerse suele ser inferior al 50 %, a
excepcion de los modelos que integran un mezclador interno, raramente de uso domiciliario.
La interfase es la pieza del circuito que conecta de forma casi hermética la tubuladura con
el paciente. Suelen dividirse en “vented” (si incorporan agujeros espiratorios) y “non-ven-
ted”. Aunque existen diversos tipos, las interfases mas utilizadas en pediatria son la nasal y
la buconasal. En el paciente cronico, la interfase nasal suele ser la de eleccién, aunque
puede necesitarse la buconasal en caso de que el paciente realice respiracion bucal

nocturna, aun con los inconvenientes de aumentar el riesgo de aspiracion en caso de vémito
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y de aumentar el espacio muerto. En caso de optar por una interfase buconasal, ésta debe
tener una valvula antiasfixia para permitir la ventilacion espontanea si el circuito pierde
presion o se apaga el aparato. La banda mentoniana y el chupete (en el lactante), son otras
soluciones para el control de la fuga bucal. Las interfases se sujetan al paciente mediante

fijadores elasticos en forma de ligas o gorros.?°

COMPLICACIONES Y EFECTOS ADVERSOS DE LA VENTILACION MECANICA NO
INVASIVA

Las complicaciones, son relativamente escasas, mas comunes estan relacionadas con la
interfaz, el flujo de aire o la presion, o un ventilador en particular. Incluyen congestion nasal
u oral, sequedad de las mucosas, Ulceras en la piel sobre el puente de la nariz, dolor de
oidos o sinusitis, irritacion de los ojos debido a las fugas de aire por debajo de la mascara e
insuflacion gastrica. Estos problemas se tratan con medidas locales, incluida la reposicion
de las mascaras, el uso de interfaces alternativas y el ajuste de presiones o volumenes
entregados. Para minimizar el riesgo de ulceracién de la piel el ajuste de la mascara
adecuada es esencial. El problema se trata mediante la reduccién de tension de la correa,
la colocacion de materiales de proteccidén, como piel artificial en la zona ulcerada, o el
cambio a interfaces alternativas, tales como almohadillas nasales.!!

Las enfermedades neuromusculares son un grupo ampliamente definido de trastornos que
involucran lesiones o disfuncion de nervios periféricos o musculos. El sitio de la lesion puede
estar en los cuerpos celulares (esclerosis lateral amiotrofica [ELA] o ganglionopatias
sensoriales), axones (neuropatias periféricas axonales o plexopatias braquiales), células de
Schwann  (polirradiculoneuropatia  desmielinizante  inflamatoria  crénica), union
neuromuscular (miastenia grave o sindrome miasténico de Lambert-Eaton), musculo
(miopatia inflamatoria o distrofia muscular) o cualquier combinacion de estos sitios. Algunas
enfermedades neuromusculares también estan asociadas con enfermedades del sistema
nervioso central, como la ELA, pero la mayoria estan restringidas al sistema nervioso
periférico. La multitud de posibles sitios de lesion puede hacer que las enfermedades
neuromusculares sean dificiles de diagnosticar.

En la mayoria de los pacientes con enfermedades neuromusculares (ENM) existe cierto
grado de debilidad muscular que incluye los musculos respiratorios. Las condiciones

neurolégicas comprometen la eficacia del sistema respiratorio y generalmente se asocian a
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sindromes de hipoventilacion. El curso de muchas de ellas se dirige inexorablemente hacia
la insuficiencia respiratoria y la muerte; sin embargo, su evolucién dependera de diversos
factores. 123

Dichas variaciones estan dadas fundamentalmente porque no siempre todos los masculos
se comprometen con la misma magnitud. El compromiso puede ser temprano o tardio, por
lo que la enfermedad puede evolucionar de forma aguda o lentamente progresiva, y ser
reversible o recidivante.?*

La debilidad muscular puede comprometer tres grupos musculares:

l. Inspiratorios: (diafragma, paraesternales, escalenos y accesorios de la respiracion).
Il. Espiratorios: (intercostales externos y abdominales)

II. De las vias respiratorias superiores (palatinos, faringeos y geniogloso).
Generalmente estas enfermedades se asocian a sindromes de hipoventilacion, de
preferencia nocturnos, que presentan un parénquima pulmonar inicialmente normal.

La falla respiratoria secundaria a la hipoventilacion alveolar es la principal complicacion que
condiciona la aparicion de algun evento terminal, como la neumonia, que es la primera
causa de mortalidad, por lo que es fundamental retrasar la aparicion de insuficiencia
respiratoria. Su etiologia es multifactorial y cursa con fatiga muscular, dificultad para la
movilizacion de secreciones, formacion de atelectasias, aumento del trabajo respiratorio,
escasa reserva ventilatoria.??-23

Las alteraciones fisiopatoldgicas respiratorias son multiples y obedecen a diversas causas,
entre las que se incluyen la presencia de un patron ventilatorio restrictivo y las alteraciones
en la relacion ventilacion-perfusion (V/Q) y en el control de la ventilacion durante el suefio.
La alteracion ventilatoria restrictiva se caracteriza por disminucién de la capacidad vital (CV),
de la capacidad pulmonar total (CPT), de la capacidad vital forzada (CVF) y de la capacidad
residual funcional (CRF). En los pacientes que también padecen alteraciones de la caja
toracica, existe una estrecha relacion entre el angulo de la escoliosis, la restriccion
ventilatoria registrada y la gravedad del cuadro clinico, pues la deformidad de la caja toracica
condiciona un térax rigido y reduce la complianza pulmonar.?

Las alteraciones del patron ventilatorio en estos pacientes se caracterizan por un incremento
de la frecuencia respiratoria, disminucién del volumen corriente y respiracion rapida y
superficial. A medida que el volumen corriente se reduce la proporcion entre este y el

espacio muerto aumenta, provocando hipoventilacién alveolar. La respuesta ventilatoria al
12



CO2 esta disminuida, locual es proporcional al grado de afectacion de la caja toracica. Las
alteraciones de la V/Q estan relacionadas con la presencia de microatelectasias o de
fendmenos de shunt.
Los pacientes con ENM se caracterizan por una disminucion del tiempo total de sueio, con
predominio de la fase superficial, y presencia de multiples despertares, en fase de
movimientos oculares rapidos, que se acompafian de saturacion basal de oxigeno
disminuida y presencia de desaturacion a consecuencia de la hipotonia muscular en esta
fase de suefio.®
En pacientes neuromusculares, esté indicado iniciar soporte ventilatorio nocturno en los
pacientes que tengan clinica de sindrome de apneas-hipopneas del suelo (SAHS) no
solventable con cirugia adenoamigdalar o hipoventilacion, y/o uno o mas de los siguientes
criterios:

—PaCO0O2 > 45 mmHg y/o elevacion de bicarbonato

—SatHb < 88 % durante 5 min o > 10 % del tiempo total de suefio.

—Presion inspiratoria maxima < —-60 cmH20.

—FVC <50 % del predicho.

Tanto la hipoventilacién nocturna como el SAHS ocasionan un aumento de morbilidad y
mortalidad en estos pacientes, cambios de comportamiento, alteraciones del crecimiento
somatico y desarrollo neurolégico, asi como disminucion de la calidad de vida. A largo plazo
pueden desencadenar sindrome metabdlico, hipertension arterial sistémica, hipertension
pulmonar e incluso cor pulmonale. Todas estas complicaciones pueden prevenirse y la

mayoria de ellas revertirse, con tratamiento ventilatorio. 242°

La debilidad respiratoria se puede manifestar de forma aguda, como ocurre en el sindrome
de Guillain-Barré; de forma croénica recidivante, como en la miastenia gravis o en la
esclerosis multiple, o de manera progresiva, como en la esclerosis lateral amiotrofica.
Algunas de estas enfermedades tienen tratamientos especificos que solucionan el problema
respiratorio, pero en otros casos es preciso iniciar el tratamiento de apoyo ventilatorio, el
cual ha demostrado ser eficaz en cuanto al alivio de los sintomas respiratorios, la mejoria

en la calidad de vida y el aumento de la sobrevida.??":
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Las ENM susceptibles de VMNI son numerosas, pero por su incidencia la DMD, la distrofia
miotonica de Steinert, la esclerosis lateral amiotréfica (ELA), la miastenia gravis y las
polineuropatias son las mas frecuentes.

Pocas investigaciones han comparado los métodos ventilatorios y sus resultados, asi que
la seleccion de la combinacion interfaz/ventilador dependerd en gran medida de las
necesidades del paciente. Sheehan realizdé un estudio con distrofia muscular de Duchenne
(DMD) e insuficiencia respiratoria cronica, y demostré que la mascarilla nasal fue mejor
tolerada que la oronasal, pero esta ultima resulté mas eficaz en la reduccién de tension de
CO2. La evidencia disponible sobre el uso de VMNI en la insuficiencia respiratoria aguda
demuestra que, a pesar de que los ventiladores con modalidad volumen y presion limitada
tienen una eficacia similar, la tolerancia del paciente es mejor con el modo de presion
limitada. 2¢

La mayoria de las ENM cursan con debilidad de los musculos inspiratorios y espiratorios.
Los enfoques de asistencia ventilatoria sirven principalmente como ayuda para la
inspiracion; sin embargo, la debilidad de los musculos espiratorios produce deterioro de la
tos en combinacion con una marcada reduccion de la capacidad vital. La incapacidad para
toser de manera efectiva es tolerable para los pacientes que tienen el mecanismo de
deglucion intacto y escasas secreciones en las vias respiratorias. La asistencia para toser
es un aspecto muy importante en la gestion de los pacientes con ENM. Se basa en el
principio de incrementar el reclutamiento alveolar mediante una insuflacion de aire en los
pulmones después de una inspiracion maxima.314

CONTRAINDICACIONES PARA LA VENTILACION MECANICA NO INVASIVA EN
PACIENTES CON ENFERMEDADES NEUROMUSCULARES

La VMNI esta contraindicada en aquellos con abundantes secreciones o severa disfuncion
para tragar. En ellos se debe incentivar la tos para ayudar a expulsar las secreciones a pesar
de la severa debilidad de los musculos, sobre todo en quienes presentan disfuncién para
tragar. Otros prefieren la VMNI para evitar las molestias e inconvenientes de la ventilacion
convencional y de la traqueotomia, a pesar del riesgo de retencidon de secreciones, sepsis
e incremento de la mortalidad.?® Otras contraindicaciones para la VMNI incluyen la
incapacidad para cooperar con las condiciones que requieren una mascara o un dispositivo

no invasivo alternativo.®
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VENTILACION MECANICA NO INVASIVA A DOMICILIO

Los pacientes con ENM e insuficiencia respiratoria cronica representan una gran parte de la

poblacién enferma que requiere VMNI domiciliaria.?’:28:29

Normalmente la adaptacion del nifio a la VNI suele ser en @mbito hospitalario; dado que
dicha adaptacion del nifio a VNI en domicilio puede ser realmente complejo. Es importante
explicar al paciente y a su familia el equipo que se utilizara, el motivo de su indicacién y los
beneficios de uso. En el niflo mayor el inicio suele ser con aplicacién diurna intermitente,
inicialmente con presiones bajas para aumentar progresivamente a niveles mas eficientes y
pasar a su uso exclusivamente nocturno. Para que la VNI nocturna sea eficaz, debe
emplearse un minimo de 4 h seguidas. En ocasiones puede ser beneficioso ofrecer un
tiempo de familiarizacion del paciente con la interfase, antes de iniciar la adaptacion al apoyo
ventilatorio, en un entorno comodo para el nifio (domicilio). En el lactante se suele iniciar la

aplicacion de la interfase durante el suefio, si es necesario en brazos de la madre.”?8

La mayoria de los nifios con ENM han iniciado la ventilacién mecanica domiciiaria de manera
pronta, luego de sufrir insuficiencia respiratoria por neumonia intrahospitalaria.® Las
infecciones respiratorias se pueden desarrollar en cualquier momento debido a la
hipoventilacion alveolar y pueden tener una gran influencia en la evolucién de insuficiencia

respiratoria aguda y sus consecuencias.3%:31-32.28

La monitorizacion de la respuesta a la VNI debe ir encaminada a obijetivar el confort del
paciente, la disminucion del trabajo respiratorio y la normalizacion gasométrica. A partir de
una estrecha supervision clinica se aprecia como el paciente se adapta a la VNI, la sincronia
entre la respiracion del nifio y el ventilador, y la ausencia de complicaciones. Habitualmente,
cuando la asistencia ventilatoria es eficaz, se produce disminucion de la frecuencia y trabajo
respiratorio, de la frecuencia cardiaca y mejoria de la saturaciéon de la hemoglobina. La
disminucién de la hipercapnia puede objetivarse con controles gasométricos o capnografia
transcutanea, si se dispone de ella. En caso de ser asequible, el control poligrafico o

polisomnografico del paciente ventilado aporta la maxima informacion. 3334
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En el momento del alta domiciliaria el paciente debe estar estable clinicamente, la
ventilacion resultar eficiente y bien aceptada, debe disponerse de todo el aparataje

necesario, y el paciente y sus cuidadores deben estar motivados y formados en su uso.!
CALIDAD DE VIDA EN PACIENTE CON PADECIMIENTOS CRONICOS

La Calidad de vida, como objeto de estudio de la psicologia y de las ciencias del
comportamiento, es un componente central del bienestar humano y se relaciona con
aspectos tales como la salud y la funcionalidad de las habilidades de interaccion
interpersonales o sociales en la familia, la escuela, el trabajo y la comunidad. La calidad de
vida es un constructo que involucra aspectos subjetivos y objetivos y puede entenderse
como el bienestar del paciente dentro de su contexto de enfermedad, accidente o

tratamiento.

El concepto “calidad de vida relacionado con la salud” (CVRS) Se refiere al impacto que una
enfermedad tiene sobre la apreciacion del paciente de su propio bienestar, considerando la
percepcion individual de sus limitaciones fisicas y psicosociales. se introdujo al campo de la
salud debido a que el bienestar de los pacientes es un importante punto a tomarse en cuenta

en su tratamiento y en todo el proceso de salud y enfermedad.

Desde una perspectiva integral, la evaluacion de nifios con condiciones cronicas incluye el
uso de instrumentos genéricos y especificos que valoren la CVRS. Se cuenta con
numerosos instrumentos para evaluar calidad de vida. En el afio de 1999 Varni et al crearon
en inglés, el primer cuestionario denominado Inventario de Calidad de Vida Pediatrico
(PedsQL) de calidad de vida para nifios 6. A partir de dicho cuestionario se evolucion6 hacia
otros cuestionarios PedsQL de calidad de vida para nifios en diferentes afectaciones
pa-tolégicas. Se cred el médulo neuromuscular de la PedsQL para valorar la calidad de vida
de nifios con enfermedades neuromusculares en edades comprendidas entre 2 y 18 afos.
Cuenta con cuatro versiones para el nifio o adolescente de acuerdo con su edad: nifios
pequefios de 2-4 afos, nifios de 5-7 afios, nifios de 8-12 afios y adolescentes de 13-18
afos. Este instrumento, ademas de ser breve y de facil aplicacion, cuenta con excelentes
propiedades psicométricas y ha sido utilizado en un gran nimero de investigaciones para

evaluar la calidad de vida de personas sanas y de personas con diferentes padecimientos.
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Existe ademas el instrumento PedsQL™ Madédulo neuromuscular versién 3.0 (PedsQLTM
NM 3.0), para evaluar especificamente a nifios con esas patologias. En diversos trabajos
este cuestionario demostrg ser confiable para medir CVRS en pacientes neuromusculares

entre 2 y 18 afios.
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IV. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.
El aumento de la supervivencia de pacientes complejos, el cambio de las expectativas frente
a la calidad de vida en enfermedades crénicas invalidantes, los avances médicos y
tecnoldgicos de los ultimos tiempos, han ocasionado un aumento del nimero de pacientes
pediatricos candidatos a recibir apoyo ventilatorio domiciliario.
En México aproximadamente cerca de seis millones de personas presentan algun tipo de
discapacidad, siendo las enfermedades neuromusculares (ENM) una de las causas mas
frecuentes de invalidez y muerte. Las enfermedades neuromusculares (ENM) suponen un
importante reto para el neumélogo pediatra. La aplicacion de la ventilacion no invasiva (VNI)
como forma de tratamiento para la insuficiencia respiratoria, tanto aguda como crénica ha
supuesto una mejora fundamental en la calidad de vida y en el pronéstico vital de
enfermedades neuromusculares. Dentro del seguimiento multidisciplinar que precisan estos
pacientes, el neumologo pediatrico desempeiia un papel fundamental cuando la perdida de
la fuerza muscular afecta la musculatura respiratoria y a la via aérea superior. Una
evaluacion y seguimiento neumologicos se deben realizar desde el nacimiento o primeros
meses de vida, asi como desde la confirmacién diagndstica de cualquier ENM que cause
una pérdida progresiva de la funcion respiratoria. El grado de afectacion respiratoria no solo
va a depender de la enfermedad de base, sino de la aparicion de otras complicaciones que
puedan conducir con mayor o menor celeridad al fracaso respiratorio crénico, causa mas
frecuente de morbimortalidad en los pacientes con ENM. Estas complicaciones pueden ser,
exacerbaciones respiratorias debido a infeccion, apneas del suefio (sindrome de apneas/
hipopneas obstructivas del suefio (SAOS), enfermedad por reflujo gastroesofagico (ERGE),
neumonias aspirativas, enfermedad restrictiva pulmonar. El conocer los factores de riesgo
proveeran la posibilidad de proponer medidas preventivas que agraven la necesidad de
mejorar la ventilacibn y no se comprometan a los pacientes, evitando que lleguen a la
ventilacion invasiva. En este estudio se desarrollara el papel de la VNI pediatrica como
opcién de tratamiento en el paciente respiratorio cronico Los datos actuamente son
insuficientes en estos pacientes y no se cuenta con un seguimiento puntal que nos permita
vislumbrar la evolucion a mediano plazo.
¢,Cual es la calidad de Vida y los factores asociados en pacientes con enfermedad
neuromuscular y ventilacion mecanica no invasiva BI-PAP en el Hospital Rodolfo
Nieto Padron 2016-20217
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V.- JUSTIFICACION.

En el Hospital del nifio Dr. Rodolfo Nieto Padrén se reciben en el servicio de neumologia
aproximadamente 27 pacientes con enfermedades neuromusculares secundario a
diferentes patologias de base , a los cuales, un gran porcentaje ha cumplido indicacion de
ventilacion mecanica no invasiva modalidad BI-PAP.

Identificar las caracteristicas de cada uno de los pacientes vistos en las consultas de
seguimiento en el servicio de neumologia que requirieron BI-PAP, e investigar la evolucion
a través del tiempo y cual ha sido el beneficio en el uso prolongado del equipo, asi como
comentar el papel de rehabilitaciébn en su readaptacion familiar, social y el impacto en la
calidad de vida.

El manejo ventilatorio en los pacientes con ENM se resalta la importancia de evaluar en
cada consulta médica la salud respiratoria, y detectar la progresion insidiosa hacia la
insuficiencia respiratoria cronica. Posteriormente a conocer los fatores asociados, se
interferira para mejorar las situaciones que precipitan sus internamientos frecuentes y
mejorar su condicion de vida.

Para la gran mayoria de las enfermedades neuromusculares no existe un tratamiento
curativo, existen tratamientos sintomaticos para las complicaciones derivadas de la
enfermedad, consiguiendo mejorar o aliviar algunos sintomas y reduciendo y previniendo
complicaciones. Por lo que la objetivizar la calidad de vida de los pacientes es una pesquisa
importante para un manejo multidisciplinario y asi incidir de manera positiva en el

seguimiento de dichos pacientes.
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VI.- OBJETIVOS

a. Objetivo General

Conocer la calidad de vida de los pacientes con enfermedad neuromuscular con uso de
ventilacion mecénica no invasiva BI-PAP en el Hospital RAEN “Dr. Rodolfo Nieto Padron”
2016-2021.

b. Objetivos Especificos.

1.- Identificar cuales son los factores asociados (Falla respiratoria, hipercapnia, postracion,
infecciones respiratorias superiores crénicas, enfermedad por reflujo gastroesofagico,
Sindrome de apnea obstructiva del suefio, pérdida del reflejo tusigeno, ademas los que han
tenido Guillain Barre o Miastenia Gravis, ¢entre otras) que condicionan al uso del BI-PAP
en menores 14 afnos en el Hospital RAEN “Dr. Rodolfo Nieto Padrén” 2016-2021.

2.- Describir la calidad de vida de los pacientes que utilizan BI-PAP a través del instrumento
de calidad de vida del nifio de PEDSQI 3.0 Modulo de enfermedad neuromuscular (Calidad
de vida pediatrica).
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VII. HIPOTESIS

Ho1: Los pacientes con enfermedad neuromuscular con ventilacion mecanica no invasiva
tipo BI-PAP no condiciona una menor calidad de vida con el instrumento PEDSQI 3.0™ con
respecto a los que no cuentan con ventilacibn mecanica no invasiva en menores de 14 afios
del Hospital RAEN DR. Rodolfo Nieto Padrén 2016-2021".

Hi1: Los pacientes con enfermedad neuromuscular con ventilacion mecanica no invasiva tipo
BI-PAP condiciona una menor calidad de vida con el instrumento PEDSQI 3.0™ con
respecto a los que no cuentan con ventilacion mecanica no invasiva en menores de 14 afios
del Hospital RAEN DR. Rodolfo Nieto Padrén 2016-2021".
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VIll. MATERIALES Y METODOS.

a. Disefo. Tipo de estudio: Tipo: c) correlacional

b. Observacional, Retrospectivo, Transversal y Analitico
C. Unidad De Observacion

Se trata de 27 pacientes con enfermedad neuromuscular que se encuentran en control en

la consulta de neumologia y neurologia, que acuden a control en forma regular durante el

periodo comprendido de junio 2016-2021.

d. Universo de trabajo

Se revisaron un total 27 expedientes de pacientes con enfermedad neuromuscular en el

periodo comprendido del 2016-2021. En el Hospital Regional de Alta Especialidad del Nifio

Dr. Rodolfo Nieto Padroén.

e. Calculo de la muestra y sistema de muestreo

Se realiz6 un estudio selectivo de casos y a conveniencia del investigador.

encontrandose un total de 27 ingresos con enfermedad neuromuscular, de los cuales 15

son portador de ventilacion mecanica no invasiva tipo BI-PAP durante 2016 a mayo de 2021,

se incluyd el total del universo de 27 pacientes.

CUADRO DE OPERACIONALIZACION DE VARIABLES

puntos. Y muy
mala 18-36
puntos.

Variable en estudio Tipo de | Escala de | Definicién conceptual Definicion Indicadores Fuente
variable Medicion Definicion de la variable | operacional Como se medira la | Documento o
(cuantitativa o | (cualitativa de acuerdo a la | Para fines del | variable: Nominales | lugar donde se
cualitativa) nominal u | literatura existente, | estudio como se | (si 0 no), Ordinales | extrajo la
ordinal; guias o diccionarios | manejara la | (grados), informacion
Cuantitativa de | referenciada variable cuantitativas
intervalo o de (nimeros,
razén) codificacién,  con
sus respectivas
unidades de
medicion)
Factores asociados | Cualitativos y | Cualitativo Caracteristicas Para el calculo | Cuantitativa de | EXPEDIENTE
(hipoxemia, cuantitativos nominal y | clinicas y funcionales | de hipoxemia e | intervalo: CLiNICO
hipercapnia, cuantitativo de | vitales que pueden | hipercapnia se | gasometria PO2 y
postracion, infecciones intervalo condicionar a la falla | usa, para el | PCO2 de wuna
respiratorias en la ventilacion en | resto tiene o no | muestra arterial
superiores  croénicas, forma parcial o total, | lo tiene. Y si | dara los valores
ERGE, SAOS, pérdida que provocan el uso | requiere uso | para hipercapniae
del reflejo tusigeno, de soporte | continuo de Bi- | hipoxemia. El
ademés los que han ventilatorio con | PAP resto cualitativo
tenido Guillain Barre o presién positiva nominal tiene no
Miastenia Gravis, tiene
¢éentre otras) al uso del
BI-PAP en menores 14
afios
Describir la calidad de | Cuantitativa Cuantitativade | Escala de calidad de | Factores Resultado de la | EXPEDIENTE
vida de los pacientes intervalo vida PEDSQL puntaje de las | escala de calidad | CLINICO Y
que utilizan BI-PAP escalas de vida en regular | ESCALA
PEDSQI™ calidad de 10 a 17 | PEDSQSI™
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f.

Definicién y operacionalizacion de variables.

Variables Independientes:

Edad: Tiempo que una persona ha vivido desde su nacimiento. El indicador son los
dias de vida extrauterina.

Sexo: el indicador masculino y femenino.

Rigidez de musculos de cuello, brazos y piernas: Tensién muscular involuntaria o
aumento del tono muscular con reflejos tendinosos profundos y exagerados que
interfieren en la actividad normal de los musculos.

Traqueostomia: procedimiento quirtrgico mediante el cual se hace una incisién en
la trAquea.

Reflujo gastrico: describe el paso del contenido del estbmago hacia el eséfago.
Estrefiimiento: la dificultad para evacuar las heces.

Mal manejo de secreciones bronquiales: incapacidad de movilizar secreciones
bronquiales.

Reflujo tusigeno: El reflejo de la tos tiene tanto sensorial principalmente a través del
nervio vago y componentes motores.

Convulsiones: Movimientos subitos, descontrolados del cuerpo y cambios en el
comportamiento que se presentan por una actividad eléctrica anormal en el cerebro.
Los sintomas incluyen pérdida de conciencia, cambios emocionales, pérdida de

control muscular y temblores.

a) Variables dependientes:

o Calidad de vida

e Neumonia por broncoaspiracion
e Alteraciones motoras.

e Alteraciones del lenguaje.

e Retraso mental.

f. Estrategiade trabajo clinico: Se tomaron en cuenta los pacientes con diagnostico de

enfermedad neuromuscular durante el 2016-2021. se solicit6 los expedientes clinicos

al servicio de archivo clinico.

Se utilizo el cuestionario pediatrico de calidad de vida “Pediatric Quality of Life

Inventory” modulo neuromuscular version 3.0 en espafiol validado y se recabo la

informacion en la base de datos que consta de multiples variables entre estas, edad,
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H.

sexo, diagnostico de enfermedad neuromuscular, las cuales fueron depositadas en el
programa Access del sistema Microsoft.
Criterios de inclusion:
-Expediente clinico de nifios con diagnostico de enfermedad neuromuscular, que
cuente con:
Historia clinica de pacientes con rigidez de los musculos apendiculares
Historia clinica de pacientes portador o no de Traqueostomia
Historia clinica de pacientes de reflujo gastrico y estrefiimiento.
Historia clinica de pacientes de mal manejo de secreciones bronquiales
Historia clinica de pacientes de alteraciones en el reflejo tusigeno
Historia clinica de pacientes con reingresos hospitalarias por padecimiento
ventilatorio
Historia clinica de nifios atendidos en el servicio de Neumologia y que cuente con
sistema de ventilacion no invasiva del tipo BI-PAP del Hospital del Nifio “Rodolfo Nieto

Padrén”, durante el periodo junio 2016-2021

l. Criterios de exclusion y eliminacion:

No contar con expediente clinico en la institucion.
Historia clinica de pacientes con diagnostico previo de patologia respiratoria
Historia clinica de pacientes sin hipercapnia por gasometria arterial

Historia clinica de pacientes sin hipoxemia por gasometria arterial

F. tipo de muestreo: no probabilistico por utilizarse el 100% de la muestra. Que equivale al

universo.

J. Métodos de recoleccién y base de datos.

Cuestionario tipo resumen de la ficha de identificacién e Historia clinica y de la nota de

evolucion de expediente clinico, que contenga las variables estipuladas. Se recolectaron

todos los expedientes de los pacientes, se vaciaran en la base de datos. A través de una

encuesta personalizada a los nifios entre 2 y 18 afios que hayan presentado diagndstico de

enfermedad neuromuscular, y a sus padres o familiares al cuidado de los pacientes, que

fueron capaces de colaborar a través del instrumento de encuesta PEDS-QI™.
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K.- Anélisis estadistico:

El procesamiento de los datos se realizo e interpreto por los investigadores. Los datos
fueron introducidos inicialmente en una base de Acces y, luego de su depuracion fueron
incorporados en la base de datos de Excel.

Para el andlisis de datos se utilizo estadistica descriptiva (medidas de tendencia central,
resumen y dispersion); analisis bivariado (estimacion de porcentajes con sus respectivos
intervalos de confianza [IC] 95%; pruebas paramétricas: Chi- cuadrado).

L. Descripcién del instrumento

El Peds-QI™, es un instrumento genérico de evaluacion de calidad de vida pediatrica que
cuenta con médulos especificos para varias enfermedades crénicas y situaciones clinicas
tales como asma, artritis, dolor. Esta dirigido tanto a nifilos portadores de enfermedades
cronicas como a nifios sanos, se puede realizar por via telefonica, con el respaldo de varios
estudios clinicos realizados y mediante la autorizacion por parte de su autor James W. Varni,
gue respalda la realizacion de este test por via telefonica.

El modulo neuromuscular PEDS-QI 3.0 se componen de 25 elementos e investiga cuatro
areas o dimensiones de la calidad de vida (cv) del nifio: sobre mi enfermedad
neuromuscular, comunicacién y acerca de los recursos familiares.

El informe de padres para edades de 2 a 18 incluye las 3 dimensiones y los 25 elementos
DESCRIPCION DEL MODULO NEUROMUSCULAR:

| Dimensioén Numero de items |
Sobre mi enfermedad neuromuscular 17
Comunicacién 3
Acerca de los recursos familiares 5

El Peds-QI™ utiliza una escala tipo Likert de 5 opciones de respuestas, puntuadas de 0 a 4,
para los grupos de 8 a 12 afios y sus padres (0O = nunca es un problema, 1 = casi nunca, 2
= a veces, 3 = a menudo, 4 = siempre) (Varni J, Burwinkle T, 2003). Los valores obtenidos
de los 25 items son revertidos y linealmente transformados a una escala de 0-100 (0 = 100,
1=75,2 =50, 3=25,4=0), de manera de que mientras mas alto es el resultado obtenido,
mejor es la CV (Varni J, Burwinkle T, 2003).

Para crear los puntajes de la escala, los resultados son computados como la suma de los
items dividido por el nimero de items respondidos, con el fin de tener presente la pérdida

de informacién. Si mas del 50% de los items de la escala se pierden, el puntaje de la escala
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no se computa. Cuando la pérdida es menor al 50%, se ingresa el promedio de los items
completados, obteniéndose informacion fidedigna. Para hacer esto, se cuenta el nUmero de
datos perdidos en la escala y se suman los scores de los items y se dividen por el nUmero
de items en la escala restandole los puntajes perdidos.

Validez y confiabilidad

La obtencion de la informacién, fue confiable, aplicada personalmente, ya que se la hizo
directamente a los padres junto con los nifios que colaboraron al responder las preguntas
del Peds - QI™. Al tratarse de un test rapido, no provoco molestia o cansancio al dar la
informacion y fue de muy facil comprension. El test se pudo realizar por via telefénica, con
el respaldo de varios estudios clinicos realizados en Estados Unidos y mediante la
autorizacion por parte de su autor James W. Varni, que respaldo la realizacion de este test

por via telefonica con absoluta validez y confiabilidad en la obtencion de la informacion.

L.- Consideraciones éticas.

Se guardo discrecion y confidencialidad sobre los datos proporcionados por los sujetos en
estudio. La encuesta fue de caracter anonima.

La realizacion del presente estudio se llevo a cabo con datos obtenidos del expediente
clinico; con fines académicos y por ningdn motivo se manejaron nombres 0 casos
particulares. En todo momento la informacion fue confidencial.

El protocolo fue autorizado por en Comité de ética e investigacion local del Hospital Regional
de Alta Especialidad del Nifio “Dr. Rodolfo Nieto Padrén”.  Numero: CEI-045-19-3-2020.
Fueron contemplados todos los lineamientos que se sefialan en el codigo de Nuremberg
para la investigacion humana. Ademas, en el presente trabajo se respetaron las normas
éticas y de seguridad del paciente como se encuentra dispuesto en La Ley General de
Salud 2013. Las normas bioéticas internacionales de investigacién y de la declaracion de

Helsinki 2013.
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IX RESULTADOS

Durante el periodo comprendido entre enero de 2016 y mayo de 2021 se diagnosticaron en

el Hospital de alta especialidad del nifio “Rodolfo Nieto Padron”, 27 pacientes de edades de

4 a 13 afios con enfermedad neuromuscular, de manera general se observé un ligero

predominio del sexo masculino con 59% contra 41% del sexo femenino (Figura 1a).

Figura1a. Relacion de edad y sexo de pacientes con ventilacion mecanica no invasiva BI-PAP con
enfermedad neuromuscular

Genero

Femenino Masculino

EDAD
ava3a

3 2 1 0 1 2 3
Recuento

Fuente: 27 pacientes del HRAEN RNP 2016-2021

Entre las etiologias documentadas de enfermedades neuromusculares en el periodo de

mayo 2016 a mayo del 2021, se observo que en primer lugar con un 56% presento secuelas

del sindrome de guillain barre, en segundo lugar miastenia gravis con un 22%, asi como en

tercer lugar distrofia muscular con un 15%, como podemos observar en la Figura 1b.
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Figura 1b. Diagnostico al Ingreso de
Enfermedad Neuromuscular

Miastenia Gravis H Sindrome Guillain Barre

M Distrrofia Muscular W Atrofia Muscular Espinal

Fuente: 27 pacientes del HRAEN RNP 2016-2021

Los factores asociados al uso de ventilacion mecanica no invasiva en pacientes con
enfermedad neuromusculares se observo que el 30% de los pacientes cuenta con
tragueostomia, que el 63% presenta reflujo gastroesofagico. El 33.3% presenta sindrome
de apnea obstructiva del suefio y disminucion del reflejo tusigeno, encontrando 74% con
cierto grado de mal manejo de secreciones. en el aparto con respecto al estado neurologico,
se observa que el 100% presenta afeccion en el sistema nervioso periférico con paresias,
parestesias y paralisis, siendo realizado velocidad de conduccién neuromuscular al 92.6%
de los pacientes, esto se correlaciona con un 63% de postramiento y un 55% de cierta rigidez
a nivel cervical en la poblacién estudiada. Con respecto los reingresos hospitalarios
observamos en un 74%, reportando como causas de estos, neumonia adquiridas en la
comunidad, asi como por broncoaspiracion, infecciones de vias urinarias, fallo del equipo

de ventilacion mecanica no invasiva (Tabla 1).
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TABLA 4.FACTORES ASOCIADOS EN PACIENTES CON ENFERMEDAD NEUROMUSCULAR CON

VENTILACION NO INVASIVA.

Fuente: 27 pacientes del HRAEN RNP 2016-2021

Se aplico el Test PEDS-Qi™. a un total de 27 participantes de los cuales 48% (n= 13)

FACTORES ASOCIADOS %
Tragueostomia No 19 70.38%
Si 8 29.62%
Velocidad de Conduccion Neuromuscular No 2 7.40%
SI 25 92.60%
Reflujo Gastroesofagico No 12 37.00%
Si 17 63.00%
Sind de Apnea Obstructiva del suefio No 18 66.70%
Si 9 33.30%
Reflejo tusigeno No 9 33.30%
Si 18 66.70%
Postramiento No 10 37.00%
Si 17 63.00%
Mal Manejo de Secreciones Bronquiales No 7 26.00%
Si 20 74.00%
Retraso Mental No 25 92.60%
Si 2 7.40%
Alteraciones Motoras No 0 0.00%
Si 27 100.00%
Rigidez de Cuello No 12 44.40%
Si 15 55.60%
Reingreso Hospitalarios No 7 25.90%
Si 20 74.10%

tienen una mala calidad de vida, el 45% (n= 12), tienen una calidad de vida regular y solo

7% (n=2) tienen una buena calidad de vida (Figura 2a).
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Figura 2a. CALIDAD DE VIDA EN PACIENTES

CON ENFERMEDAD NEUROMUSCULAR.
WBUENA WREGULAR mMALA

Fuente: 27 pacientes del HRAEN RNP 2016-2021

Se observo con respecto al sexo, el 18% del sexo femenino presento una buena calidad de vida, el
36% y 45 presentaron una calidad de vida regular y mala respectivamente. El sexo masculino presento
por igual una calidad de vida regular y mala (figura 2c). Segun el grado escolar reporto que los
prescolares el 86% presentaron una mala calidad de vida, observando una mejoria en la calidad de

vida en los adolescentes con solo el 25% informaron una mala calidad de vida (figura 2d).

Figura 2c. CALIDAD DE VIDA SEGUN EL SEXO FIGURA 2d. CALIDAD DE VIDA SEGUN EL GRADO ESCOLAR
60%
90%
50% 80%
70%
40% 60%
30% 50%
40%
20% 30%
20%
10% 10%
0%
0% BUENA REGULAR MALA
BUENA REGULAR MALA
mHOMBRE mMUIER PREESCOLAR ESCOLAR ADOLESCENTE

Fuente: 27 pacientes del HRAEN RNP 2016-2021

En lo referente a cada dimension en particular, se aprecio que la calidad de vida relacionada con los
problemas acerca de la enfermedad neuromuscular, el 48% mostro una calidad de vida regular y 44%
una mala calidad de vida (figura 3a). En relacion con la calidad de vida relaciona con problemas de

comunicacion se percibi6 una calidad de vida regular en el 44% de los participantes (figura 3b).
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FIGURA 3a. CALIDAD DE VIDA EN LA DIMENSION DE
PROBLEMAS ACERCA DE MI ENFERMEDAD.
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Fuente: 27 pacientes del HRAEN RNP 2016-2021

FIGURA 3b. CALIDAD DE VIDA EN LA DIMENSION DE
PROBLEMAS ACERCA DE COMUNICACION
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Se aprecio en el 74% de los participantes, una mala calidad de vida relacionada con la dimension de

los problemas relacionados con los recursos familiares que se observa en la figura 3c.

FIGURA 3c. CALIDAD DE VIDA EN LA DIMENSION DE
PROBLEMAS CON RECURSOS FAMILIARES

30 120%
25 > 100%
f’“‘
20 o 80%
] 7
=
& 15 / 60%
S
10 40%
5 /\/
o 20%
e 0%
BUENA REGULAR MALA
PACIENTES 0 7 20 27
Oy 0% 26% 74% 100%

Fuente: 27 pacientes del HRAEN RNP 2016-2021

La calidad de vida segun el aiagnostico ae entermeaaa neuromuscular, se observo una mala calidad
de vida en el total de pacientes con atrofia muscular espinal, en el 75% de los pacientes con distrofia
muscular y en el 53% de los pacientes con secuelas por sindrome de guillain barre, se observa una
calidad de vida regular en el 83% y 40% de los pacientes con miastenia gravis y secuelas de guillain
barre respectivamente. Se aprecia un bajo porcentaje de buena calidad en la totalidad de los pacientes
participantes con enfermedad neuromuscular con solo un 17% en los pacientes con miastenia gravis
y solo el 7% en los pacientes con secuelas por sindrome de guilliain barre, como se observa en la

figura 42,

FIGURA 4a.CALIDAD DE VIDA SEGUN EL
DIAGNOSTICO DE ENFERMEDAD
NEUROMUSCULAR

ATROFIA MUSCULAR ESPINAL
DISTROFIA MUSCULAR

SINDROME DE GUILLAIN BARRE 5
MIASTENIA GRAVIS s

0% 20% 40% 60% 80% 100%  120%

W | SR | pomw [Rogpems
uMALA 0 53% 75% 100%
REGULAR 83% 40% 25% 0
mBUENA 17% 7% 0 0

Fuente: 27 pacientes del HRAEN RNP 2016-2021
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La Calidad se ve menguada en los pacientes con enfermedad neuromuscular con ventilacién no
invasiva modalidad BI-PAP, observando mala calidad de vida en el 53% (figura 4b). Asi mismo se
observo que estos pacientes en la modalidad de recursos familiares que el 93% refirié una mala calidad

de vida (figura 4c).

FIGURA 4b.CALIDAD DE VIDA EN PACIENTES
CON ENFERMEDAD NEUROMUSCULAR CON
VENTILACION NO INVASIVA BIPAP

FIGURA 4c. CALIDAD DE VIDA MODALIDAD
RECURSOS FAMILIARES EN PACIENTES CON
ENFERMEDAD NEUROMUSCULAR CON

VENTILACION NO INVASIVA BIPAP
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Fuente: 27 pacientes del HRAEN RNP 2016-2021

Del total de 27 pacientes con enfermedad neuromuscular, el 56% (n=13) son portadores de
ventilacion mecanica no invasiva modalidad Bi-PAP; de los cuales tienen una probabilidad
del 62% presentar una mala calidad de vida con respecto a los no portadores de ventilacion

mecanica no invasiva (Figura 5a).

FIGURA 5a. RELACION DE LA CALIDAD DE VIDA EN PACIENTES CON ENFERMEDAD
NEUROMUSCULAR CON RESPECTO A SER PORTADOR DE VENTILACION MECANICA NO
INVASIVA MODALIDAD BI-PAP.
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Fuente: 27 pacientes del HRAEN RNP 2016-2021
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Se obtuvo una Chi cuadrado de Pearson de X?: 2.73 con una a de 0.05% con 2 grados de
libertad, se obtiene que no existe asociacion estadisticamente significativa con de los
pacientes con enfermedad neuromuscular con ventilacibn mecanica no invasiva tipo BI-PAP
con una menor calidad de vida con el instrumento PEDSQL 3.0™ con respecto a los que no

cuentan con ventilacién mecanica no invasiva en menores de 14 afos.
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X. DISCUSION.

La calidad de vida empieza por el ejercicio pleno de los derechos del buen vivir: agua,
alimentacioén, salud, educacion y vivienda, como prerrequisito para lograr las condiciones y
el fortalecimiento de capacidades y potencialidades individuales y sociales (Senplades,
2013).

De manera global se observo una mala calidad de vida en el 48% de los pacientes, en
segundo lugar una regular calidad de vida en el 45% y solo un 7% reportaron una buena
calidad de vida, se observo un predominio de mala calidad en los pacientes masculinos y
preescolares, la cual esta en relacion con estudios anteriores donde se demuestra que la
calidad de vida puede estar comprometida muchos afios después del inicio de la
enfermedad; entre el 25 y 85% de los pacientes continlan con signos residuales de
neuropatia (Rudolph, 2008), esto también se ha observado en estudio previos ya que
aproximadamente 20% de los supervivientes de enfermedades neuromusculares tienen
secuelas de discapacidad grave y permanente (Meythaler 1997), consideramos que este
resultado depende de varios factores como el diagndstico y tratamiento tardio que recibieron
los pacientes, esto se explicar las enfermedades neuromusculares son enfermedades de
baja incidencia, que muchas de la veces se puede confundir con otros patologias, ademas
existe una formacion limitada con conocimientos insuficientes por parte del personal médico

sobre su diagndstico y su tratamientos.

Sin embargo la evolucién de muchos de estos enfermos no sélo depende del tiempo de la
instauracion de la terapia especificas; sino también de la intervenciéon temprana de
rehabilitacion, atencidn de aspecto psicologico y manejo de las complicaciones (Fernandez

y cols, en el 2010).
Vegay Cols, 2020 en su poblacion de estudio de pacientes con atrofia muscular espinal

, la calidad de vida fue regular a buena en la mayoria. EI area mas baja fue la de

Comunicacion, con mayor puntaje en aquellos con mayor capacidad motora funcional.
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En la modalidad acerca sobre su enfermedad neuromuscular el 44% presenta una calidad
de vida regular y 48% una calidad de vida regular. Esto se puede explicar debido a que la
mayoria de los participantes en el estudio pertenecian a alguna de dificil acceso, lo cual
dificulta su facil acceso para recibir una adecuada y oportuna rehabilitacion fisica, y no se
realiza un adecuado seguimiento de estos pacientes. Existirian algunos fenémenos que
justificarian este problema, como falta de recursos econdmicos para movilizacion, carencia
de personal médico calificado (Neumdlogo, Neurdlogo Pediatra, Rehabilitador), para

seguimiento de dichas patologias.

En la Figura 4b y 4c llama la atencion que la Calidad de Vida de manera general, en la
diferentes patologias neuromusculares es mala, debido a que no existe un adecuado apoyo
emocional y psicologico por parte de los padres, familiares, y comparieros de los pacientes.
En el México no existen programas de inclusion social y grupos de ayuda mutua a pacientes
con enfermedad neuromuscular, solo llevandose cursos de actualizacion por parte del
insitutito nacional de rehabilitacion, siendo estos impartidos por la Directora medica del
instituto nacial de Rehabilitacion, la Dra. Maria de los Angeles Barbosa Vivanco.

En la dimension de recursos familiares se observa una mala calidad en el 74% de los
pacientes con la preocupacion sobre los equipos y aditamentos que requieren los pacientes
y a la mayoria de los padres de los nifios afectados, dado que tienen que trabajar para
conseguir un sustento diario que garantice la estabilidad fisica de sus hijos, lo cual provoca
gue la mayoria de ellos no tengan tiempo suficiente para apoyar psicolégica y

emocionalmente a sus hijos para asegurar en area de mejora.
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XI.

CONCLUSIONES

1. No existe asociacion estadisticamente significativa de los pacientes con

enfermedad neuromuscular con ventilacibn mecanica no invasiva tipo BI-PAP con
una menor calidad de vida con el instrumento PEDSQL 3.0™ con respecto a los
gue no cuentan con ventilacibn mecanica no invasiva en menores de 14 afios.
Pero de manera general la calidad de vida de los pacientes que padecen
enfermedad neuromuscular se ve comprometida por su padecimiento de base,
siendo esta menguada en los pacientes portadores de ventilacion mecanica no
invasiva modalidad BI-PAP afectando a mas del 50% de los pacientes de manera
general. Asi como 62% de probabilidad de presentar una mala calidad de vida
con respecto a los no portadores de ventilacion no invasiva. Observando una
afectacion casi en la totalidad en la dimension de problemas relacionados con los
recursos familiares, siendo esta la percepcion de no contar con los equipos
necesarios y su repercusion en los ingresos monetarios de la familia.

Entre los factores observandos un tercio de la poblacion portador de
traqueostomia, dos tercios de la poblacion con reflujogastroesofagico. De igual
manera la etiologia neuromuscular mas prevalente fue las secuelas del sindrome
de Guilliain barré. Se observo una prevalencia importante en mas de la mitad de
la poblacion ser portador de ventillacion mecanica no invasiva modalidad BI-PAP,
en los pacientes con insuficiencia respiratoria hipercapnica, con afectacion del
reflejo tusigeno o Sindrome de apneas-hipopneas del suefio, mal manejo de
secreciones traqueobronquiales, observando reingresos hospitalarios por
neumonia adquirida en la comunidad. Observando que los factores asociados
propuestos en el estudio repercuten una baja calidad de vida de manera global.

Siendo las Enfermedades Neuromusculares un problema socio cultural y
educacional; Lo cual denota que personal médico no tiene suficientes
conocimientos acerca del diagndstico precoz, el pronostico y el seguimiento de
las enfermedad neuromusculares perse y sus secuelas, evidenciando que existe
una deficiencia en la activacion de sistemas de referencia y contrareferencia,
retardando el tratamiento oportuno. Lo que se suma a este problema la falta de
especialistas en neurologia pediatrica en mexico y el seguimiento preventivo por
parte de neumologia pediatrica, lo cual provoca un impacto en la economia
familiar, institucional y presupuesto de salud nacional. No existen centro
especializados para terapia fisica, rehabilitacion y seguimiento en pacientes con
enfermedad neuromuscular. Tampoco existen programas de inclusion social
como grupos de apoyo psicologico para pacientes que sufren estas patologias.
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ANEXOS

Anexo 1.

VENTILACION MECANICA NO INVASIVA ENFERMEDAD NEUROMUSCULAR

RIGIDEZ DE CUELLO ]

EXPEDIENTE o
NOMBRE REINGRESO HOSPITALARIOS [
SEXO NUMERO DE INTERNAMIENTOS

FECHA DE DIAGNOSTICO CAUSAS DE INTERNAMIENTOS

DX DE INGRESQ | | TIPO DE VENTILACION NO INVASIVA 113
TRAQUEOSTOMIA [] GasTrosTomIA [
VEL CONDUCCION NEUROMUSC (] SONDAVESICAL [

esTReRIMIENTO (]

REFLUJO GASTROESOFAGICO [
ENCOPRESIS [J

O
VIGA NEUROGENICA m]

SIND ABNEA OBSTRUCTIVA SUERO [

O ENURESIS

PRESENTA REFLEIO TUSIGENO
pAsTRAMIENTO  []
SILLA DE RUEDAS [J
Us0 mMuLETAs/BAsTON [ 1 Es dificil respirar
MAL MANEJO SECRESIONES BRONQUIALES [ 2 Me enfermo ficilmente
O

ALTERACIONES MOTORAS [

RETRAZO MENTAL 3 Me salen llagas y [ 0 erupciones

4 Me duelen las piernas

ALTERACIONES DEL LENGUAJE [ 5 Me siento cansado

artrimis (1 6 Mi espalda se siente rigida

T Me despierta cansado

NUM HORAS OXIGENO EN CASA 0

8 Mis manos estdn débiles
9 Es dificil usar el bafio
(1] 10 Es dificil ganar o perder peso cuando quiero

11 Es dificil usar mis manos

« | 12 Es dificil tragar la comida
13 Me toma mucho tiempo bafarme
14 Me lastimo accidentalmente
15 Tardo mucho en comer
16 Es dificil girarme durante la neche
17 Me cuesta ir a lugares con mi equipo

C1 Es dificil para mi decirles como me siento med y enf

C2 Me resulta dificil hacer preguntas a médicos y enfermeras
C3 Me resulta dificil explicar mi enfermedad a otras personas

RF1 Es dificil para mi familia planificar vacaciones

RF2 Es dificil para mi familia descansar lo suficiente

RF3 Creo que el dinero es un problema en nuestra familia
RF4 Creo que mi familia tiene muchos problemas

RFS5 No tengo el equipo que necesito

CALIDAD DE VIDA EN VENTILACION MECANICA NO INVASIVA, ENCUESTA PADRES

EXPEDIENTE |
NOMBRE
SEXO

1A mi hijo le cuesta respirar

2Mi hijo se enferma facilmente

3A mi hijo le salen ulcerasy / 0 escaras
4A mi hijo le duelen las piernas

5Mi hijo se siente cansado

bLa espalda de mi hijo se siente rigida
7Mi hijo se despierta cansado

8Las manos de mi hijo estdn débiles

OEs di

cil para mi hijo usar el bafio

10Es dificil para mi hijo ganar o perder peso cuando quiere

11Es dificil para mi hijo usar las manos

124 mi hijo le cuesta tragar la comida

13A mi hijo le toma mucho tiempo banarse

14Mi hijo se lastima accidentalmente

15Mi hijo tarda mucho en comer

16Es dificil para mi hijo darse la vuelta durante la noche
17Es dificil para mi hijo ir a lugares con su equipo

€11 Es dificil para mi hijo decirles como se siente a med y enf

C22 es dif

il hacer preguntas a médicos y enfermeras

€33 Es dificil p mi hijo explicar mi enfermedad a otras personas
RF11 Es dificil para nuestra familia planificar vacaciones

RF22 Es dificil para nuestra familia descansar lo suficiente

RF33 Creo que el dinero es un problema en nuestra familia

RF44 Creo que mi familia tiene muchos problemas

RF55 No tengo el equipo que necesito
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Anexo 2.

INFORMES DE PADRES E HIJOS DEL MODULO NEUROMUSCULAR PEDSQL 3.0
- Nifios (de 8 a 12 afios),
- Y adolescentes (de 13 a 18 afios)
Se componen de 25 elementos que comprenden 3 dimensiones.
- El Informe del nifio pequefio (de 5 a 7 afios) solo consta del articulo de 17 elementos Acerca de mi
enfermedad neuromuscular
Escala, informe de padres para edades de 2 a 18 incluye las 3 dimensiones y los 25 elementos
DESCRIPCION DEL MODULO NEUROMUSCULAR:

Dimension Numero de Grupode Puntuacion Direccion de dimensiones
items items inversa

Sobre mi enfermedad 17 1-17 1-17 Las puntuaciones mas altas

neuromuscular indican problemas mas bajos

Comunicacion 3 1-3 1-3

Acerca de los recursos 5 1-5 1-5

familiares

PUNTUACION DE LAS DIMENSIONES:

Escala del item 5 puntos escala Likert de 0 (Nunca) a 4
(siempre)

Ponderacién de items No

Ampliacién de la escala de puntuacién Las puntuaciones se transforman en una
escala de 0 a 100.

Procedimiento de puntuacién Paso 1: Transformar la puntuacion Los

elementos se puntuan de forma inversay
se transforman linealmente a una escala
de 0 a 100 de la siguiente manera: 0 = 100,
1=75,2=50,3=25,4=0.
Paso 2: Calcular puntuaciones por
dimensiones
-Si faltan mas del 50% de los items en la
escala, las puntuaciones de la escala no
deben computarse,
-Puntuacion media = Suma de los items
sobre el nimero de items respondidos.
Puntaje total: Suma de todos los items
sobre el nimero de items respondidos en
todas las escalas.

Interpretacion y andlisis Si faltan mas del 50% de los elementos de

de datos faltantes la escala, no se deben calcular las
puntuaciones de la escala.
Si se completan el 50% o mas de los
elementos: impute la media de los
elementos completados en una escala.

45



PedsQL "

Neuromuscular Module

Version 3.0

mes con un circulo:

Instructivo

0 Si nunca es un problema

1 Si casi nunca es un problema
2 Sia veces es un problema

3 Si a menudo un problema

4 Si casi siempre es un problema

No hay respuestas correctas o incorrectas.
Si no entiende una pregunta, solicite ayuda.

Los nifios con trastornos neuromusculares a veces tienen problemas especiales. Por
favor, diganos cuéanto ha sido un problema cada uno para usted durante el ultimo

En el ultimo mes, ¢ cuanto problema ha sido esto para usted?...

ACERCA DE Ml Nunca | Casi A A Casi
ENFERMEDAD nunca veces menudo | siempre
NEUROMUSCULAR

(problemas con...)

1. Es dificil respirar 1

2. Me enfermo facilmente 1

3. Me salen llagas y / o 1

erupciones

4. Me duelen las piernas 0 1 2 3 4
5. Me siento cansado 0 1 2 3 4
6. Mi espalda se siente rigida 0 1 2 3 4
7. Me despierto cansado 0 1 2 3 4
8. Mis manos estan débiles 0 1 2 3 4
9. Es dificil usar el bano 0 1 2 3 4
10. Es dificil ganar o perder 0 1 2 3 4

peso cuando quiero
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11. Es dificil usar mis manos

12. Es dificil tragar la comida.

13. Me toma mucho tiempo
bafnarme o ducharme

14. Me lastimo
accidentalmente

15. Tardo mucho en comer

16. Es dificil girarme durante
la noche.

17. Me cuesta ir a lugares con
mi equipo

COMUNICACION (problemas
con...)

Nunca

Casi A
veces

nunca

menudo

C_asi
siempre

1. Es dificil para mi decirles
a los médicos y
enfermeras cOmo me
siento

4

2. Me resulta dificil
hacer preguntas a
los médicos y
enfermeras

3. Me resulta dificil explicar mi

enfermedad a otras personas.

ACERCA DE NUESTROS RECURSOS

FAMILIARES (problemas con...)

Casi A
nunca

veces

A
menudo

Casi
siemp

1.Es dificil para mi familia planificar actividades 0

COmo vacaciones

3

2. Es dificil para mi familia descansar lo

suficiente

3

3. Creo que el dinero es un problema en nuestra 0

familia.

4. Creo que mi familia tiene muchos problemas

5. No tengo el equipo que necesito
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PedsQL "

Neuromuscular Module

INFORME DE LOS PADRES PARA NINO

En el ultimo mes, ¢ cuanto problema ha sido esto para su hijo?...

Version 3.0

ACERCA DE LA
ENFERMEDAD
NEUROMUSCULAR DE Ml
HIJO

(problemas con...)

Nunca

Casi
nunca

A
veces

A
menudo

Casi
siempre

1. A mi hijo le cuesta respirar

2. Mi hijo se enferma
facilmente

3. A mi hijo le salen llagas y / o
erupciones

4. A mi hijo le duelen las
piernas

5. Mi hijo se siente cansado

6. La espalda de mi hijo se
siente rigida

7. Mi hijo se despierta cansado

8. Las manos de mi hijo estan
débiles

9. Es dificil para mi hijo usar el
bafio.

10. Es dificil para mi hijo ganar
o perder peso cuando
quiere

11. Es dificil para mi hijo usar
las manos.

12. A mi hijo le cuesta tragar la

48



comida.

13. A mi hijo le toma mucho
tiempo banarse o ducharse

14. Mi hijo se lastima
accidentalmente

15. Mi hijo tarda mucho en
comer

16. Es dificil para mi hijo darse
la vuelta durante la noche.

17. Es dificil para mi hijo ir a
lugares con su equipo.

COMUNICACION (problemas
con...)

Nunca

Casi
Nunca

veces

menudo

C_asi
siempre

1. Es dificil para mi hijo
decirle a los médicos y
enfermeras cOmo se
siente

4

2. Es dificil para mi hijo
hacer preguntas a los
médicos y enfermeras.

3. Es dificil para mi hijo
explicar su enfermedad
a otras personas.

ACERCA DE NUESTROS
RECURSOS FAMILIARES
(problemas con...)

Nunca

Casi
Nunca

veces

Amenudo

Casi
siempre

1.Es dificil para nuestra
familia planificar actividades
como vacaciones

4

2.Es dificil para nuestra
familia descansar lo suficiente

3. Creo que el dinero es un
problema en nuestra familia.

4. Creo que nuestra familia
tiene muchos problemas

5. Mi hijo no tiene el equipo

que necesita.
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