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ABSTRACT

At-home non-invasive ventilatory assistance for children: initial impact of a national
program in Chile

Introduction: Prolonged mechanical ventilation may be provided to children with chronic ventilatory failure
as non-invasive ventilatory assistance at home (NIVA). Objective: To describe clinical characteristics, evo-
lution outcomes and Health Related Quality of Life (HRQOL) of pediatric patients admitted into the Chilean
NIVA program. Patients and Methods: Medical files of patients included in the program, were reviewed
during a period of 24 months (2006-2008), using follow-up protocols. Results: There were a total of 177
children, with an average age of 9.7 £ 4.7 years. Fourteen patients died of non-related causes. Diagnoses were:
neuromuscular disease (NMD) 64%, myelomeningocele 6%, obstructive sleep apnea syndrome 6%, lung di-
sease 20% and miscellaneous 4%. Compared to the previous year, hospitalization decreased from 60 to 21%
(p < 0.00001) and from 1.3 hospitalizations/patient/year to 0.3 (p < 0.00001). HRQOL improved significantly,
AUQUEI 17.2 £ 5.6 (p < 0.05), IRS 26.4 + 8.2 points (p < 0.05) in 82 patients. In 21 patients with NMD an
average increase of 27 cmH,O on muscular inspiratory pressure (p < 0.05) after respiratory training was obser-
ved. Conclusions: The NIVA program reduced hospitalizations and improved HRQOL. In a group of patients
the muscle strength increased with stable respiratory function.

(Key words: Non invasive ventilation, Children, Home Care, National Program).
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RESUMEN

Introduccién: La asistencia ventilatoria no invasiva domiciliaria (AVNI) es una modalidad de ventilacion
mecanica prolongada que puede ser proporcionada a nifios con insuficiencia ventilatoria crénica. Objetivo:
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Describir las caracteristicas clinicas, resultados en su evolucion y calidad de vida relacionada a salud (CVRS)
en pacientes ingresados a un programa nacional de AVNI. Pacientes y Métodos: Se revisaron los registros de
pacientes del programa durante 24 meses (2006—2008). Se utilizéd un protocolo de seguimiento previamente
definido. Resultados: 177 nifios, edad promedio 9,7 + 4,7 afios. Catorce fallecieron por causas no relacionadas
a la AVNI. Diagnosticos: enfermedad neuromuscular (ENM) 64%, mielomeningocele operado 6%, sindrome
apnea obstructiva del suefio 6%, enfermedad del parénquima pulmonar 20% y miscelanea 4%. Respecto al afio
previo al ingreso las hospitalizaciones disminuyeron de 60 a 21% (p < 0,00001) y de 1,3 hospitalizaciones/
paciente/afio a 0,3 (p < 0,00001). En 82 pacientes la CVRS mejor6, AUQUEI 17,2 + 5,6 puntos (p < 0,05), IRS
26,4 + 8,2 puntos (p < 0,05). En 21 pacientes con ENM y entrenamiento respiratorio hubo mejoria de la Pimax
(27 cmH,0; p < 0,05) y no hubo disminucién en la CVF. Conclusiones: AVNI disminuyd las hospitalizaciones
y mejoré la CVRS de los pacientes ingresados al programa nacional. En un grupo de pacientes mejord la fuerza
muscular con estabilizacion de la funcidn respiratoria.

(Palabras clave: Ventilacion no invasiva, nifios, atencion domiciliaria, programa nacional).
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Introduccién

La asistencia ventilatoria no invasiva do-
miciliaria (AVNI) es una modalidad de venti-
lacién mecanica efectiva en el manejo de pa-
cientes con apneas obstructivas del suefio por
alteracion de la via aérea superior, y pacien-
tes con compromiso primario (enfermedades
neuromusculares) o secundario de la bomba
respiratoria (fibrosis quistica, enfermedad pul-
monar obstructiva crénica), tanto en exacerba-
ciones respiratorias agudas como en pacientes
con insuficiencia respiratoria cronica. En estas
dos Ultimas condiciones y escenarios clinicos,
agudo y cronico, con hipoventilacion e hiper-
capnial.

Cuando existe compromiso de la bomba
respiratoria la AVNI mejora la ventilacién al-
veolar y el intercambio gaseoso, estabiliza la
declinacion de la funcion pulmonar, mejora
los trastornos respiratorios del suefio (TRS) y
disminuye las exacerbaciones. Optimizando
los costos sanitarios, la calidad de vida rela-
cionada con salud (CVRS) y mejorando la so-
brevida®’.

La heterogeneidad y complejidad de los
diagnosticos y enfermedades de base han de-
terminado que la experiencia pediatrica domi-
ciliaria sea restringida. Sin embargo, diversas
estrategias de ventilacion mecénica prolonga-
da (VMP) y necesidades tecnoldgicas com-
plementarias como tos asistida, tienen un rol
creciente. Las publicaciones que han revisado
su impacto en la historia natural de la enfer-
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medad, especialmente en las enfermedades
neuromusculares (ENM) y cifoescoliosis, re-
comiendan su inicio precoz al pesquisar hipo-
ventilacion nocturna, condicién que se ade-
lanta a los trastornos de funcién pulmonar y
gases sanguineos en vigilia>®8. La evaluacién
periédica, que incluye estudios de los TRS,
hipoventilacion nocturna, funcion pulmonar y
fuerza de la musculatura respiratoria y no res-
piratoria, permite decidir el inicio precoz de la
AVN |5,7,8,10—12.

En Chile existe experiencia con un numero
reducido de pacientes'®**®y otros reportes en
Latinoamérica son escasos®.

En el afio 2006 se inici6 el Programa Na-
cional en la Atencion Primaria en Salud para
abordar en forma sistematica las necesidades
de AVNI domiciliaria en nifios y adolescentes
con hipoventilacion nocturna derivada de di-
versas patologias de la bomba respiratoria, via
area o parénguima pulmonar, integrando dis-
tintos niveles de atencién en la red asistencial,
considerando el hogar y la familia como eje
central en la entrega de la AVNI. Su objetivo
fue mejorar la expectativa y CVRS, junto con
disminuir los gastos asociados a VMP, en pa-
cientes cuyo Unico escenario posible era estar
hospitalizados en unidades de paciente critico.

El objetivo de esta comunicacion es des-
cribir las caracteristicas clinicas, tipo de asis-
tencia ventilatoria, junto con los resultados del
seguimiento y evolucién en un grupo de nifios
con VMP, incorporados al Programa Chileno
de AVNI en domicilio en su etapa inicial.
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Sujetos y Método

Estudio descriptivo de los registros electrd-
nicos (fichas clinicas) de una serie de 177 pa-
cientes incorporados a un programa nacional
de AVNI en domicilio, beneficiarios del Fondo
Nacional de Salud (FONASA), con acciones
de intervencion y seguimiento protocolizado
por un periodo de 24 meses (agosto 2006-agos-
to 2008). Los criterios de seleccion, inclusion
y exclusion al Programa AVNI en domicilio
se presentan en la tabla 1, para la inclusion de
pacientes no se considero como obligatoriedad
examenes que objetivaran la hipoventilacion
nocturna como polisomnografia o capnografia
en aquellos pacientes que presentaban signos
y sintomas sugerentes con deterioro clinico
o funcional diurno evidente, y ademas por la
baja disponibilidad de estos exdmenes en los

centros hospitalarios a nivel nacional por limi-
taciones de recursos. Todos los pacientes in-
gresados al programa recibieron prestaciones
en sus domicilios por profesionales de la salud
contratados en la atencién primaria de salud o
por medio de servicios externalizados a través
de licitacion publica centralizada. Estos pro-
fesionales, kinesidlogo, enfermera y médico,
actuaban como facilitadores del proceso de au-
tocuidado, entregando educacidn continua en
relaciéon al manejo de la enfermedad, equipa-
mientos, acciones frente a descompensaciones
y actividades de promocidn en salud, de acuer-
do a los requerimientos del grupo familiar.
Entre las areas complementarias abordadas
por el Programa AVNI, se cre6 un protocolo de
entrenamiento de la musculatura respiratoria
(EMR), un protocolo de evaluacion de CVRS
y un protocolo de contingencias en respuesta a

Tabla 1. Criterios de Inclusion y Exclusion para el Programa AVNI

Criterios de seleccion

Condicién clinica estable, sin cambios
importantes de los pardmetros de AVNI en
las Ultimas tres semanas

Necesidad de soporte ventilatorio noctur-
no por tiempos de permanencia no mayor
a 10 hrs

Hipercapnea sin acidosis respiratoria. Re-
querimiento de oxigeno < de 2 |/m para
mantener SpO; > 93%

IPAP/EPAP no superior a 20/8 cmH,0

Situacion socioeconémica con instalacio-
nes y servicios basicos apropiados. Nivel
de instruccién que permita cumplimiento
de indicaciones

Cuidadores comprometidos con el segui-
miento y los controles

Inclusion

Pacientes con insuficiencia respiratoria

cronica y sindromes de hipoventilacién

nocturna secundarios a patologia que
cumplan los siguientes criterios:

e Saturometria nocturna continua anor-
mal (SpO, < 90% >10% del tiempo de
sueno)

e CVF < 50% valor predicho, Pimax < 40
c¢m H,0, PFT tos bajo 150 I/m

e GSA: PaCO, >50 mmHg, EB> 4 mEg/I

Pacientes con enfermedad neuromuscular
de progresién lenta o estacionaria

Pacientes con compromiso primario o

secundario del comando ventilatorio y

sindrome de apneas obstructivas del suefio

(SAOS) con:

* SpO; frecuente < 90% en registro con-
tinuo por al menos 8 h de observacién

+ indice de apneas/hipopneas > 5/hr?,
CO, transcutaneo > 50 mmHg por més
50% tiempo registro nocturno?3

Exclusion

- Enfermedad neuromuscular de progre-
sion rapida
- Pardlisis cerebral

- Falta total de tolerancia a interfase
- Trastorno de deglucién con ausencia de
proteccion glética

Necesidad de soporte ventilatorio por més
de 10 hrs o ausencia de autonomia respi-
ratoria fuera de soporte de presién positiva

Menor de 6 meses (relativo)

No cumplir con los criterios de evaluacion
social referidos en los criterios de inclusion

Imposibilidad de mantener controles de
seguimiento al alta

AVNI: Asistencia Ventilatoria No Invasiva, SpO,: Saturacion de oxigeno, CVF: Capacidad vital forzada, Pimax: Presion inspiratoria maxima,
PFT: Pico flujo tos, GSA: Gases sanguineos arteriales, EB: Exceso de base.
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las emergencias por perdida de la estabilidad
clinica.

Con objeto de conocer la complejidad de
los pacientes beneficiarios del Programa AVNI
y definir las demandas para su atencion en do-
micilio se utiliz6 un instrumento para la cate-
gorizacién de usuarios por dependencia y ries-
go de los cuidados (CUDYR), identificando su
complejidad®’.

Protocolo de entrenamiento de la
musculatura respiratoria (EMR)

El protocolo de EMR utiliz6 como carga
de trabajo el 30% de la presion inspiratoria
méaxima (Pimax) generada a través de valvulas
de umbral regulable (Treshold® IMT, Philips
Respironics), cuya resistencia es independien-
te del flujo, y permiten fijar la carga de entre-
namiento. El entrenamiento se desarroll6 en
intervalos incrementales de 3, 5, 10 y 15 minu-
tos, con 2 minutos maximo de descanso inter-
series durante 5 dias a la semana, progresando
segun tolerancia. Se realiz6 en nifios mayores
de seis afios con habilidades neurocognitivas
y condicidn clinica que permitian su colabo-
racion con Pimax menor de 80 cm de H,0%.

En 26 pacientes con ENM, al inicio del
EMR, se evalud la funcion pulmonar (espiro-
metria) y se correlacion6 con la Pimax utili-
zando r de Pearson. La Pimax se obtuvo segun
la técnica descrita por Black y Hyatt para el
registro de las presiones maximas generadas
en la boca® y las espirometrias segun las re-
comendaciones de la Sociedad Americana del
Térax (ATS)?. Los resultados obtenidos se ex-
presaron como porcentaje del valor predicho
utilizando los valores de referencia de Szein-
berg? y Knudson?, respectivamente.

En aquellos pacientes que siguieron rutina-
riamente el EMR se midié Piméax al inicio y
luego cada 3 meses por un periodo de 18 me-
ses Yy la capacidad vital forzada (CVF) al inicio
y a los 12 meses de seguimiento. Los valores
de Pimax se expresaron como Vvalor absoluto
en cmH,0.

Protocolo de evaluacion de la calidad de
vida relacionada con salud

Este protocolo, incluy6 la utilizacion de
distintos instrumentos genéricos y especificos:
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Autoquestionnaire Qualité de Vie-Enfant-Ima-
gé-AUQUEI, Cuestionario de Insuficiencia
Respiratoria Severa-IRS, Escala de Impacto
Familiar-1FS, Cuestionario de Salud de Gold-
berg y Apgar familiar?®, que permitieran cono-
cer diversos dimensiones de la CVRS al ingre-
so del Programa, a los 6 meses y al afio. En
este reporte se presenta la evaluacion de 82 pa-
cientes de la Region Metropolitana en un afio
de seguimiento.

Protocolo de plan de contingencias
frente a emergencias

La evaluacion de los eventos que consti-
tuyen un quiebre del basal clinico de los en-
fermos se abord6 con un Protocolo de Plan de
Contingencias frente a emergencias, falla de
equipos u otras situaciones que provocaron
alarma en el nifio y/o familia (figura 1). En es-
tos casos los usuarios del Programa recurrie-
ron a una linea telefénica (Salud Responde del
Ministerio de Salud, 6003607777), que entre-
ga informacion, orientacion y asistencia tele-
fonica las 24 horas del dia, a través de un flujo-
grama de acciones y respuestas categorizadas
por un profesional de la salud segln lo que el
cuidador refiera, contrastandolas con la infor-
macion obtenida en la ficha electronica. Esta
linea telefonica, operada por profesionales de
la salud, apoya el cuidado en el domicilio de
los pacientes, permitiendo la resolucién de las
contingencias en el nivel de la red asistencial
gue sea mas eficiente, ya sea contactando a los
profesionales a cargo del paciente o al servicio
de atencion médica de urgencia (SAMU), en
caso de ser necesario la resolucion inmedia-
ta. Se analizaron los registros electrénicos de
159 pacientes ingresados entre el afio 2006 y
2007, describiendo el nimero de eventos, su
nivel de complejidad y resolucion, ademas se
compard el nimero de hospitalizaciones en el
afio previo al ingreso del Programa y las hos-
pitalizaciones registradas durante un afio de
prestaciones.

Analisis estadistico

Se realizé un analisis descriptivo mediante
distribuciones de frecuencias para las variables
cualitativas y promedio + desviacion estandar
para las variables cuantitativas. Se efectuaron
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ROJO
- Apnea
- Dificuttad respiratoria Intensa
- 5p0Z < 90%
- Cianosis

- Compromiso sensorial
- Bradicardia

- Hipoventilacidn ( disminucién FR, MP)

AMARILLA

Taquipnea
- Retraccién aislada
- Fiebre
- Aumento secreciones
- Tos débil
- Fallo equipos

VERDE

- Morbilided Pedidtrica
general

Salud Responde 600-360-7777 asesoria a cuidadores y coordinacidn con red de Alencién Primaria y Samu.

ﬂ (LLAMADA ) @ (LLAMADA ) @ (LLAMADA )

SAMU

Kinesidlogo
Evaluacién telefénica dentro
de un plazo 1 hora

Enferm

Evaluncwén fele‘fénlca dentro
de un plazo de 24 h

SU / Hospitalizacién
Intermedio - UCIP

DEMANDA NO RESUELTA

Coordinacién Enfermera par'u

Consultas no programadas
B B

‘o Hospitalizaciones

Figura 1. Protocolo de plan de con-
tingencias frente a emergencias, falla
de equipos u otras situaciones que
provocan alarma en el nifio y/o fa-
milia. SpO,: Saturacion de oxigeno.
MP: Murmullo pulmonar. SAMU: Ser-
vicio de atencion médica de urgencia.
BP: Broncopulmonar. BC: Broncopul-
monar coordinador. SU: Servicio de
urgencia. UCIP: Unidad de cuidados
intensivos pediétrico.

pruebas de normalidad Kolmogorov-Smirnov
0 Shapiro-Wilks, para definir tipos de andlisis
paramétricos (T de Student) o no paramétricos
(prueba de rangos con signos de Wilcoxon).
Se consideraron significativos los valores de
p <0,05. Se utilizo el programa estadistico Sta-
tistical Package for the Social Sciences (SPSS)
version 15.0 (USA, 2006) para Windows®.

Resultados

Las caracteristicas clinicas de los pacientes
ingresados al Programa de AVNI, diferencia-
das segun diagndstico, se describen en la tabla
2. La edad promedio de los pacientes fue de
9,7 £ 4,7 afios (rango entre 5 meses y 20 afios).
La distribucion segun rangos de edad fue: < de
6 afos 28,5%; 6 a 13 afios 37% y > 13 afios
34,5%. Setenta y un pacientes fueron hombres
(61,7%).

Los diagndsticos fueron: ENM/cifoesco-
liosis en 114 pacientes (64%), enfermedad del
parénquima pulmonar con insuficiencia respi-

Volumen 82 - Numero 4

ratoria crénica hipercépnica (fibrosis quistica,
bronquiolitis obliterante post viral, displasia
broncopulmonar y miscelaneas) en 35 (20%),
mielomeningocele operado en 11 (6%), apnea
obstructiva del suefio en 10 (6%) y miscela-
neas en 7 (4%).

Al finalizar los 24 meses de revision, 154
de los 177 pacientes ingresados se encontraban
activos. Nueve pacientes (5,1%) fueron dados
de alta y catorce pacientes fallecieron (8%) por
causas no asociadas al uso de AVNI (evolucion
natural de la enfermedad y un paciente por
sepsis abdominal secundaria a desplazamiento
intraperitoneal de una sonda de gastrostomia).
La AVNI fue entregada con generador de flu-
jo y presion bi-nivelada (BiPAP) en modali-
dad espontanea o espontaneo/programado con
mascarilla nasal preferentemente. Cincuenta y
dos pacientes (29,4%) con enfermedad del pa-
rénquima pulmonar requirieron ademas oxige-
noterapia prolongada una vez iniciada la AVNI
para mantener SpO, mayor a 90%. Cincuenta
y cuatro (31%) recibieron EMR.

La CUDYR fue realizada en 82 beneficia-
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Tabla 2. Caracterizacion de los beneficiarios del Programa AVNI, segun diagnéstico

Enf. neuro- Enf. del SAOS MMC Miscelanea
muscular parénquima operado
pulmonar
(n=114) (n = 35) (n=10) (n=11) (n=7)
Estado a la fecha del reporte

Activo 101 (88,5%) 30 (85,7%) 7 (70%) 10 (91%) 6 (85,7%)

Recuperado 4 (3,5%) 3 (8,5%) 2 (20%)

Fallecido 9 (8%) 2 (598 1(10%) 1 (9%) 1(14,3%)
Edad 9,5+4,7 8,1+53 83+4 11,4 x4 51+27
Sexo

Femenino 43 (37,7%) 14 (40%) 5 (50%) 7 (63,6%) 3(42,8%)

Masculino 71 (62,3%) 21 (60%) 5 (50%) 4 (36,3%) 4(57,2%)
Terapia ventilatoria

Generador de flujo de presion binivelada

Modalidad S 27 (23,7%) 17 (48,5%) 4 (40%) 5 (45,5%) 3 (42,8%)
IPAP (cmH,0) 10 =3 11 =2 8=+ 1 10 = 2 11 =1
EPAP (cmH,0) 5+2 6+2 4+ 1 4+ 2 5=+1

Modalidad S/T 87 (76,3%) 17 (48,5%) 6 (54,5%) 4 (57,2%)
IPAP (cmH,0) 14 +3 12+2 11 +2 12 +2
EPAP (cmH,0) 7+2 61 5+2 5+ 1
Frecuencia respiratoria 14 + 3 10+ 4 10 =1 12+3

Generador de flujo de presion continua

en la via aérea 1(2,9%) 6 (60%)

CPAP (cmH,0) 6 8 +1

Interfase

Nasal 111 (97,3%) 35 (100%) 9 (90%) 11 (100%) 6 (85,7%)

Nasobucal 3(2,6%) 0 1(10%) 0 1(14,3%)
Complicaciones locales (Ulceras por
presién en sitios de apoyo) 3 1 0 0 0
Otras prestaciones

Oxigenoterapia 19 (16,6%) 26 (74,3%) 2 (20%) 3(27,3%) 2 (28,5%)

Entrenamiento muscular especifico 31 (27,2%) 14 (40%) 1 (10%) 6 (54,5%) 2 (28,5%)
Morbilidad

Hospitalizaciones afo previo a AVNI 1,31 1,7 1,4 1,111 1,6 0,7 0,8 +0,8

Hospitalizacién durante un afo en AVNI 0,3 = 0,5* 0,4 = 0,3* 0,2 = 0,4* 0,3 = 0,5* 0,3+0,6
Parametros funcionales

Numero de pacientes 21

Pimax (cm H,0) inicio Programa 67 +22

Pimax (cm H,0) a los 12 meses 94 =+ 24%*

% Predicho CVF inicio Programa 61,1 = 26,6

% Predicho CVF a los 12 meses 63,2 + 31,8

% Predicho VEF; inicio Programa 59,7 + 25,5

% Predicho VEF; a los 12 meses 62 =+ 31
Calidad de vida relacionada con salud

Numero de pacientes 61 12 2 5 2

AUQUEI inicio 50,3 + 12,3 53,4+ 95 58,1+ 7,6 56,4+ 5,4 55,7 = 4,7

AUQUEI a los 12 meses 69,7 = 7,8** 73,9+ 4,2%* 72,7 = 3,1 71,2« 2,7 745+ 5

IRS inicio 49 =211 54  +17,7 62 *24,6 52,9+ 254 65,1 = 10,3

IRS a los 12 meses 87 +10,6%* 89,1 + 6** 853+ 84 82,7+ 9,2 84,8 + 4,6

IFS inicio 43,2 =17 53 + 8,6 51,5+ 3,9 475+ 6,6 49,1+ 7,2

IFS a los 12 meses 55 *12,3 61,4+ 4,5 59,8 £ 10 61,2+ 7,8 62 += 34

SAQS: Sindrome de apneas obstructiva del sueno, MMC: Mielomeningocele, IPAP: Presidn positiva inspiratoria en la via aérea, EPAP: Pre-
sion positiva espiratoria en la via aérea, CPAP: Presidn positiva continua en la via aérea, cmH,0: centimetros de agua, AVNI: Asistencia
ventilatoria no invasiva, Pimax: Presion inspiratoria méxima, CVF: Capacidad vital forzada, VEF;: Volumen espiratorio forzado al primer
segundo, AUQUEI: Cuestionario autoaplicado de calidad de vida para nifios con iméagenes, IRS: Cuestionario insuficiencia respiratoria
severa; IFS: Escala de impacto familiar.

Los valores de la tabla, pueden ser promedio = DS & Numero (%). *p < 0,0001, **p< 0,05. Prueba T de Student para variables CVRS,
Pimax y Prueba de rango con signos de Wilcoxon para variable hospitalizaciones.
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rios de la Region Metropolitana. La catego-
rizacién por dependencia demostrd autosufi-
ciencia parcial 53%, dependencia parcial 40%,
dependencia total 7%. La categorizacién por
riesgo demostré bajo riesgo 72%, mediano
26% vy alto 2%. La complejidad de las atencio-
nes relacionadas con actividades de autocuida-
do e intervenciones demandadas por su esta-
do de salud determind complejidad baja 79%,
mediana 18% y alta 2%.

Se analizaron las fichas de eventos de los
pacientes ingresados durante el afio 2006 y
2007 que en agosto de 2008 llevaran un afio en
el Programa, lo que corresponde a 159 usua-
rios, detectando 124 eventos. El 44% de los
eventos fue de mediana complejidad (cédigo
amarillo del plan de contingencia), 32% de
alta complejidad (cédigo rojo) y 24% de me-
nor complejidad (codigo verde). Del total de
eventos reportados 57% recibieron tratamiento
médico en domicilio, 36% requirieron hospi-
talizacion y el resto fue manejado telefdnica-
mente por kinesiologo, enfermera o a través
de la linea telefénica de Salud Responde. La
principal causa de alteracion del basal clinico
de los pacientes fue respiratoria, 73% del total
de eventos. Solo 2,4% correspondi6 a falla de
equipos.

Comparado con el histérico de los 12 me-
ses previos al ingreso, hubo disminucién de las
hospitalizaciones durante el primer afio de se-
guimiento, de 60% a 21% (p = 0,00001). Tam-

bién hubo una disminucion en el promedio de
hospitalizaciones por nifio y afio (1,2 veces a
0,3 veces, p = 0,00001).

La figura 3 grafica la evaluacion de CVRS
obtenida en 82 nifios de la Regién Metropo-
litana y sus familias comparando el momento
del ingreso al programa con la evaluacion a
los 12 meses de su inclusion. La percepcién
de bienestar en salud aumento significativa-
mente con los 2 instrumentos de CVRS, uno
general y el otro especifico para insuficiencia
respiratoria: AUQUEI 17,2 £ 5,6 puntos (56,3
+7vs735+44, p<0,05), RS 26,4 + 8,2
puntos (63 + 10,1 vs 89,4 + 7,5, p < 0,05). La
escala IFS aumento 5,1 + 1,7 puntos (49,9 *
2vs 55+ 1,3, p>0,05), destacando que en la
dimension de dominio (capacidad de la fami-
lia para abstraerse de la enfermedad y planifi-
car actividades de recreacion) se presento un
aumento significativo (4,56 = 1,2 vs 7 + 0,6,
p < 0,05). En la evaluacién del Apgar familiar
se observo un aumento de familias funcionales
(59,5% vs 66%, p > 0,05). El Cuestionario de
Goldberg present6 una disminucién de los sig-
nos de trastornos del animo y alteraciones en
el estado de ansiedad (37% vs 32%, p > 0,05).

La correlacion entre Pimax y espirometria
se obtuvo al ingreso al programa en 26 nifios
con ENM. La mediana de edad fue 14 afios
(rango 8 a 18 afios). La Pimax promedio fue
60,7%. CVF 46,7%; VEF, 65,7% y VEF,/CVF
95,4%. Se establecid una correlacion modera-

100

/’\.

e

Pimax (cmH ,0)

./

70 /

Figura 2. Aumento (%) de la presion
inspiratoria como porcentaje del limite
inferior en 18 meses de entrenamiento

60
Basal 3m 6m 9Im 12m

15m 18m

muscular respiratorio. Pimax: presion
inspiratoria maxima; cmH,O: centime-
tros de agua.

Volumen 82 - Numero 4

295



PRADO F. y cols.

100

75 A

) p > 0,05

p<0,05

p<0,05

Figura 3. Calidad de vida relaciona-

25 A

da con salud al ingreso, 6 y 12 meses
de prestaciones en el programa AVNI,
segin AUQUEL, IRS e IFS. AUQUEIL:
Cuestionario autoaplicado de cali-
dad de vida para nifios con imagenes
(Autoquestionnaire Qualité de Vie-

Ingreso 6 meses

=== AUQUEI

12 meses

IRS === |FS

Enfant-Imagé). IRS: Cuestionario de
insuficiencia respiratoria severa. IFS:
Escala de impacto familiar. Prueba
comparacion de medias de variables T
de Student.

da entre Pimax con CVF (Rho=0,53; p=0,01)
y Pimax con VEF; (Rho = 0,49; p = 0,05). No
se encontro correlacion con VEF,/CVF.

Se analiz6 el efecto del EMR en 21 nifios
con ENM que alcanzaron 18 meses de entre-
namiento regular, la mediana de edad fue de 13
afos (rango 8 a 16 afios). Usuarios de BiPAP
14/21 (66%). En ellos la Piméax inicial fue 67
+ 22 cmH,0 y a los dieciocho meses fue de 94
* 24 cmH,0 (p < 0,05). El delta promedio de
Piméax fue 27 cmH,O (figura 2). La CVF fue
de 61,2 = 26,6% al inicio y 63,2 £ 31,7% a los
12 meses (p < 0,1940).

Discusion

Pese a existir reportes de un programa simi-
lar en Sudamérica®, es el programa chileno de
AVNI en domicilio, el primero en tener cober-
tura nacional y continuidad presupuestaria in-
corporando a beneficiarios del sistema publico
menores de 20 afios?®.

Existe escasa experiencia que analice la
eficacia de la AVNI domiciliaria en pediatria
entregada a través de programas especificos.
Esta corresponde a encuestas 0 pequefas se-
ries clinicas en nifios y adolescentes con ENM,
enfermedad del parénquima pulmonar con in-
suficiencia respiratoria cronica hipercapnica
(fibrosis quistica) y enfermedad de la via aé-
real:245781024 | as indicaciones de AVNI que
se utilizaron en este programa son similares
a las descritas en la literatura internacional,
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manteniendo la heterogeneidad diagnéstica y
los diferentes tipos de compromiso de la bom-
ba respiratoria*?. Es asi, como los motivos
para el inicio de la AVNI fueron similares a
lo clasicamente reportado, insuficiencia respi-
ratoria cronica hipercapnica, hipoventilacion
nocturna en pacientes con falla primaria de la
bomba respiratoria, obstruccion de la via aérea
superior por malformaciones craneofaciales y
apnea obstructiva del suefio. En nuestra serie
la indicacion siempre fue electiva y protoco-
lizada incluyendo preferentemente elementos
clinicos, alteracion de los gases sanguineos,
desaturacion en registros nocturnos extendidos
y funcién pulmonar con restriccién pulmonar
severa 0 disminucién de la fuerza muscular
inspiratoria.

La AVNI utilizada con equipos de presion
control bi-nivelada, mascarillas generalmente
nasales y ciclados en forma espontanea, es una
modalidad de uso habitual reportada en pedia-
tria independiente del diagndstico primario y
gue se relaciona con disminucion de la carga
del trabajo respiratorio, aumento de la venti-
lacion minuto y aumento del intercambio ga-
8605010'26'27.

En nuestra serie, al igual que en otras pu-
blicaciones destinadas a evaluar la eficacia de
la AVNI en exacerbaciones respiratorias, hubo
hallazgos similares en la disminucion de las
hospitalizaciones®. Pese a que no hicimos una
evaluacioén de costos, los costos directos men-
suales de un paciente en su domicilio son, para
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el programa evaluado, al menos un tercio de los
costos de una hospitalizacion prolongada. Aln
cuando la mayoria de la morbilidad registrada
fue de causa respiratoria y condicion6 eventos
de complejidad mediana o alta, los planes de
contingencia permitieron su apropiada resolu-
cion en la red asistencial involucrando escalo-
nadamente los escenarios del domicilio, aten-
cién primaria, sistemas de pre-emergencia,
centros secundarios y terciarios. Comparado
con el histérico la importante disminucién de
las hospitalizaciones, probablemente podria
significar ahorro en los gastos en salud.

Los hallazgos descritos para la CUDYR,
justifica que las prestaciones de los profesio-
nales en el domicilio se basen en la supervi-
sion y educacion de acciones de autocuidado,
permitiendo optimizar los recursos, logrando
satisfacer proporcionalmente las demandas
individuales y grupales®’. Es interesante que a
diferencia de lo reportado en otras publicacio-
nes y en pacientes con ENM, nuestra evalua-
cién a 12 meses de seguimiento en la CVRS y
la evaluacion funcional de la fuerza de la mus-
culatura inspiratoria mostraran mejoria?®2°, Es
posible que los logros obtenidos en la percep-
cion de bienestar en salud se deba a una me-
todologia general y especifica que evalla las
distintas dimensiones de la CVRS que podrian
estar afectando al paciente desde un punto
de vista integral. En este sentido, su aplica-
cién y andlisis permite identificar claramente
que dimension (relacionada con los sintomas,
funcional o psicosocial) es necesario abordar,
logrando establecer una intervencion holistica
e interdisciplinaria, con intervenciones plani-
ficadas?®

La mejoria en la fuerza muscular obtenida
en pacientes con ENM podria ser atribuida a
un protocolo simultaneo de EMR. En el estu-
dio de Mellies et al® y en nuestra serie hubo
similitud en la estabilizacion de la CVF en
pacientes con ENM con deterioro lento y pro-
gresivo. Estos resultados han sido descritos
previamente por Koessler et al?®. Sin embargo,
la repercusion de estos hallazgos, combinando
AVNI y protocolos de entrenamientos especi-
ficos sobre los muasculos respiratorios debe ser
analizada en un mayor nimero de pacientes
para tener conclusiones sélidas.

Volumen 82 - Numero 4

En este reporte la mortalidad fue baja 'y no
se relaciond con complicaciones atribuibles a
la AVNI. Las causas de muerte y la proporcién
fueron similares a una serie de 20 pacientes
con VMP domiciliaria publicada recientemen-
te*. Es posible que la baja morbilidad y mor-
talidad observada se deba a los beneficios de
la AVNI reportados en adolescentes y adultos
con ENM vy cifoescoliosis, categoria diagnos-
tica mayoritaria de los pacientes incorporados
al programa. En este grupo la AVNI prolonga
la supervivencia en pacientes con hipercap-
nea®’y en aquellos con normocapnia en vigilia
(pero con hipoventilacién nocturna) mejora la
SpO, y la PaCO, durante el suefio, en relacion
a pacientes con las mismas caracteristicas pero
gue no recibieron AVNI. De hecho estos ulti-
mos debieron ser incorporados a AVNI dentro
del primer afio de seguimiento por deterioro
clinico o funcional diurno evidente?. Es pro-
bable que para los pacientes con enfermedad
del parénquima pulmonar e insuficiencia res-
piratoria cronica hipercapnica, que en nuestro
reporte fundamentalmente fueron nifios con
bronquiolitis obliterante post viral, la explica-
cién sea similar, aln cuando los beneficios de
la AVNI han sido reportados especificamente
en pacientes con fibrosis quistica, disminu-
yendo la declinacion de la funcién pulmonar
en etapas avanzadas de la enfermedad®°, per-
mitiendo ser un puente para el transplante
pulmonar®3 y aumentando la sobrevida post
transplante®*.

Una limitacion del presente estudio es el
caracter retrospectivo, con heterogeneidad en
los diagndsticos y en el tipo de compromiso de
la bomba respiratoria y la ausencia de un grupo
control, lo que limita las posibilidades de ob-
tener conclusiones robustas de la efectividad
de la AVNI domiciliaria y protocolos de EMR
simultaneos. Por otra parte, existian datos in-
completos de las fichas clinicas, por lo que no
se obtuvo valores en la totalidad de los pacien-
tes de la funcién pulmonar y presién inspirato-
ria maxima, lo que sumado a que un tercio de
los pacientes son menores de 6 afios, limitd las
posibilidades de presentar estas caracteristicas.
En el caso de los pacientes con ENM con de-
terioro de sus habilidades neurocognitivas y/o
otras condiciones clinicas, como compromiso
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de los musculos faciales, limitaron su colabo-
racion para estos examenes funcionales.

La evaluacién de la CVRS y CUDYR no
esta referido al total de la poblacién, ya que
se considerd a pacientes con seguimiento en
centros urbanos para homogenizar los grupos
y evitar variabilidad de los evaluadores.

La evaluacién de ingreso y/o seguimiento
objetivo de la hipoventilacién nocturna con
estudios de suefio y capnografia no estuvo pre-
sente en todos los pacientes debido al acceso
limitado de estos en los centros hospitalarios
del pais y a que en un grupo de pacientes el
deterioro clinico y funcional era evidente, aso-
ciado a que previo al inicio de las prestaciones
del Programa no existian instancias formales
que brindaran asistencia ventilatoria a estos
pacientes, impidiendo hacer un reporte de es-
tos datos en la serie reportada.

Conclusiones

Estos hallazgos sugieren que un Programa
de AVNI es factible de ser implementado en
nifos y adolescentes, con criterios estrictos de
seleccién, manejo interdisciplinario y acciones
otorgadas por la atencion primaria de salud en
el domicilio en paises en vias de desarrollo. En
nuestra serie y con méas de un afio de segui-
miento, esta estrategia permitié disminuir las
hospitalizaciones, coordinar la red asistencial
para la resolucion de las exacerbaciones, me-
jorar la CVRS vy posiblemente impact6 en la
mejoria observada en la fuerza muscular inspi-
ratoria como en la ausencia de declinacion en
la funcién pulmonar en un grupo de pacientes
con ENM.
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