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CASO CLINICO

Destete prolongado en paciente con miopatia congénita. “El camino hacia la in-
dependencia de la ventilacion”

Prolonged weaning in a patient with congenital myopathy. '""The path to independence of ven-
tilation"
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Resumen:

La ventilacion mecanica, en su modalidad no invasiva (VMNI) o invasiva, es una pieza clave en el tratamiento de pa-
cientes con enfermedades neuromusculares para resolver la hipoventilacion alveolar consecuencia de la disfuncion en la
mecanica de la ventilacion. La primera también juega un papel fundamental en el destete de la ventilacion mecanica
invasiva cuando resuelven el periodo agudo en las unidades de cuidados intensivos, funcionando como puente entre la
dependencia del soporte continuo y la respiracion autdbnoma. Presentamos un caso de un varon de 47 afios que ingresa
en la Unidad de Cuidados Intensivos (UCI) por encefalopatia hipercapnica y parada cardiorrespiratoria en el contexto
de una neumonia adquirida en la comunidad. Tras tres meses en la UCI, se da de alta a la unidad de monitorizacion de
la insuficiencia respiratoria de neumologia, donde progresivamente se van reduciendo las horas de ventilacion continua
por traqueostomia en modo volumen control hasta manejar una aceptable situacion clinica y control gasométrico con su
uso exclusivo durante el suefio.
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Resume:

Mechanical ventilation, in its non-invasive (NIMV) or invasive modality, is a key element in the treatment of patients
with neuromuscular diseases to resolve alveolar hypoventilation as a consequence of dysfunction in mechanical ventila-
tion. The first also plays a fundamental role in weaning from invasive mechanical ventilation when they resolve the
acute period in intensive care units, functioning as a bridge between dependence on continuous support and autonomous
breathing. We present a case of a 47-year-old man admitted to the Intensive Care Unit (ICU) for hypercapnic encepha-
lopathy and cardiorespiratory arrest in the context of community-acquired pneumonia. After three months in the ICU,
he was discharged to the Pulmonology respiratory failure monitoring unit, where the hours of continuous ventilation by
tracheostomy in volume control mode are progressively reduced until an acceptable clinical situation and gasometric
control are managed with his exclusive use during sleep.
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Introduccion: suficientes para evitar apneas obstructivas y con presion

soporte suficiente para un volumen corriente adecuado.
Las enfermedades neuromusculares comprenden un

conjunto de afecciones que tienen en comun la alteracion
de la unidad neuromotora, que se manifiesta mediante
signos de debilidad generalizada de la musculatura, que
incluye aquella implicada en la mecéanica de la ventila-
cion. Como consecuencia, estos pacientes respiran a
volumenes pulmonares mas bajos, lo cual puede llegar a
generar fibrosis y microatelectasias en las fases avanza-
das de la enfermedad. Asimismo, los enfermos neuro-
musculares pueden presentar flujos de tos ineficaces y
apneas o hipopneas centrales. Por todo ello es frecuente
iniciar ventilacidn mecanica no invasiva, sobre todo si
cumple algunos de los criterios siguientes: signos de
hipoventilacién, oximetria nocturna con desaturacion
relevante, hipercapnia matutina, baja presion inspirato-
ria maxima o capacidad vital forzada reducida'. Para
ello, es habitual ajustar la VMNI con presiones de base

Ante una situacion aguda, o ante una situacion de fa-
llo ventilatorio agudo, muchos de estos pacientes ameri-
tan ventilacion mecanica invasiva. Solo cuando cumple
una serie de criterios como son la resolucion de la causa
que motivo el fallo ventilatorio agudo, correccion del
intercambio gaseoso (pH >7.35, PaO»/FiO, >200) y
mejoria clinica de la mecanica respiratoria (frecuencia
respiratoria <25 rpm, sin disociacion toracoabdominal o
uso de la musculatura accesoria) podemos plantearnos
iniciar el proceso de destete o weaning. Bajo una estre-
cha monitorizacion existen distintas estrategias de des-
ventilacion: entre otras, el descenso progresivo de los
niveles de IPAP y EPAP o desconexiones periddicas
programadas, cada vez con mayor tiempo de destete y
siempre respetando el descanso nocturno®?. En otras
ocasiones, la respiracién prolongada espontanea no sera
viable y el paciente precisard de ventilacién continua por
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traqueostomia. En dichos casos también podran plantear-
se estrategias de desventilacion.

Por otro lado, debe existir una adecuada evaluacion
en el modelo de traqueostomia empleado. La traqueos-
tomia se realiza para facilitar el destete en pacientes con
intubacion prolongada y la VMNI puede servir como
puente hacia la respiracién espontidnea cuando se ha
resuelto el cuadro agudo, bajan las necesidades de PEEP
y de presion soporte y se realiza con éxito una prueba de
respiracion espontanea. Como parte de este proceso, se
debe deshinchar el baldén y sustituir la canula de tra-
queostomia habitual por una fenestrada. Posteriormente,
se puede plantear sustituir progresivamente la canula por
otra de calibre menor y finalmente colocar una hemica-
nula traqueal como medida de seguridad antes del cierre
completo de la traqueostomia®.

Observacion clinica:

Presentamos el caso de un varon de 47 afios con an-
tecedentes personales de obesidad y dependencia parcial
para las actividades basicas de la vida diaria por discapa-
cidad intelectual moderada que ingresa por neumonia
adquirida en la comunidad con encefalopatia hipercapni-
ca, requiriendo ingreso en UCI el mismo dia para venti-
lacién mecanica. Durante su estancia precisa traqueos-
tomia el dia 19 de ingreso y presenta complicaciones
como entrada en fibrilacion auricular permanente o in-
fecciones respiratorias fiingicas por hongos filamentosos.
Ante la sospecha de una enfermedad neuromuscular
subyacente, se realiza una biopsia muscular que da como
resultado miopatia congénita de nucleos centrales. Tras
90 dias en UCI, se traslada a la Unidad de Monitoriza-
cion de Insuficiencia Respiratoria, manteniendo ventila-
ciobn mecanica continua por traqueostomia en modo
volumen control (VC), con parametros VC 430 ml,
PEEP 9, FR 14 y Tinsp 1.1, portando una canula no fenes-
trada del n® 8 con balon. El dia siguiente se comienza
deshinchado de balon de neumotaponamiento 30 minu-
tos por turno, progresando la siguiente semana con des-
hinchado dia y noche, ademéas de cambio de canula al n°
7, 8 dias después. A las 48 horas se inicia la estrategia de
destete con cambio de modalidad ventilatoria de VC a
modo presion soporte (PS), con bajos niveles de IPAP
para una progresiva adaptacion a la ventilacion esponta-
nea. Sin embargo, el paciente no tolera mas de dos horas
la nueva pauta. En la tercera semana de ingreso presenta
como complicacion una atelectasia completa del pulmén
derecho debido a las dificultades en el manejo de secre-
ciones secundarias a la traqueostomia, resuelto tras fi-
brobroncoscopia de urgencia. Este suceso supone un
paso atras en el destete del paciente, volviendo a adap-
tarse la ventilacion en modo VC de manera continua y
con hinchado del balon de neumotaponamiento. Una
semana después del incidente se intenta ventilacion me-
cénica no invasiva con interfase nasobucal 90 minutos y
deshinchado de balon por turnos que el paciente tolera.
Poco después se intenta VMNI nocturna, que se inte-
rrumpe por desaturacion extrema. Se mantiene VMI
continua con balén deshinchado, plantedndose en ese
momento estrategia de VMNI tras colocacién de hemi-
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canula traqueal. Sin embargo, el paciente rechaza VMNI
y se retira constantemente la interfase nasobucal. A lo
largo del siguiente mes, el paciente tolera sesiones de
hasta 60 minutos de destete y comienza sedestacion, asi
como periodos en modo PS con reduccion paulatina de
IPAP, mafianas y tardes. En varias ocasiones el paciente
se intenta arrancar la traqueostomia, por lo que se pre-
senta como una situacion de alto riesgo para la ventila-
cién mecanica por esta via. Se comprueba nuevamente
tolerancia a destete de la ventilacion con buena satura-
cion, con oxigenoterapia durante 60 minutos cada turno.
Los siguientes dias se continia prolongando sesiones
diurnas de oxigenoterapia sin VMNI, el paciente progre-
sa a nivel respiratorio y unas semanas después consigue
toser con canula fenestrada y oclusion externa con tapon,
expectorando secreciones por la boca de manera auto-
noma.

La gasometria arterial de control con la reduccion de
horas con ventilacion muestra una mayor hipercapnia, lo
cual pone de manifiesto la necesidad de ventilacion
mecanica cronica domiciliaria definitivamente. Final-
mente, tras 7 meses de hospitalizacion, el paciente man-
tiene estabilidad clinica e independencia de la ventila-
cién mecanica durante las horas de vigilia, con un ade-
cuado equilibrio 4cido-base en la gasometria al alta.
Dada la imposibilidad de retirar la via de la traqueosto-
mia para la ventilacion, presenta multiples episodios de
desaturacion por tapones mucosos cada vez mas espora-
dicos y con lapso temporal mayor, siendo resueltos con
maniobras basicas por el personal de enfermeria, con lo
que tramitamos la peticion de un centro con soporte
continuo de personal sanitario para el alta, no siendo
viable el cuidado en el medio familiar.

Discusion:

Planteamos el caso de un paciente con miopatia con-
génita progresiva ingresado por encefalopatia hipercap-
nica en la Unidad de Cuidados Intensivos durante un
periodo de tiempo muy prolongado, en el cual depende
de ventilacion mecéanica invasiva por traqueostomia.
Progresivamente se realiza destete de la ventilacion en la
planta de Unidad de Monitorizacion de Insuficiencia
Respiratoria, reduciendo horas de ventilacion y alternan-
do el modo ventilatorio con volumen controlado median-
te presion soporte. Durante este periodo el paciente pre-
senta multiples complicaciones en relacion al manejo de
secreciones que llega a requerir en varias ocasiones
fibrobroncoscopia de urgencia. Finalmente, tras 7 meses
de estancia hospitalaria total se consigue mantener una
buena estabilidad clinica y aceptable intercambio gaseo-
so con pauta de ventilacion mecénica en horas de suefio
y un apoyo muy limitado en la tarde. Por el momento no
se considera viable la introduccién de hemicanula tra-
queal y ventilaciéon no invasiva por la alteracién cogniti-
va que condiciona falta de cooperacion del paciente.

Queda reflejada en este caso la necesidad de un lento
y laborioso trabajo que supone avanzar en el destete de
pacientes con patologia neuromuscular dependiente de
ventilacion mecanica tras una larga estancia en la UCI,
asi como la importancia de unidades especificas de des-
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tete y necesidad de conocimientos especializados en la
materia. Nuestro equipo disefid una estrategia de destete
basado en la reduccion de horas de ventilacion combina-
do con periodos de cambios de modo de ventilacion,
alternando volumen control con presion soporte.

Es indiscutible que la colaboracion del paciente es
crucial en este proceso. En nuestro caso, la negativa del
paciente al empleo de una interfase nasobucal para venti-
lacién mecdanica no invasiva supuso una barrera final
para haber podido retirar la canula de traqueostomia y
evitar las complicaciones en relacion a la misma.
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