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Ventilacion no invasiva en la fibrosis quistica
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Introduccion

Gracias a los avances diagnosticos y terapéuticos, los enfer-
mos de fibrosis quistica (FQ) han alcanzado una mediana de
vida superior a 38 afos' y entre un 40 y un 50% de ellos son
ya adultos.

Junto a estas buenas noticias conviene recordar que la FQ
sigue siendo la causa mas frecuente de insuficiencia respira-
toria crénica (IRC) en el nifo mayor y en el adolescente y
que el 90% de los fallecimientos en el paciente con FQ son
debidos a fracaso respiratorio.

Cuando el paciente con FQ alcanza el estadio terminal
de fracaso respiratorio es susceptible de recibir un tras-
plante pulmonar, mejorando su supervivencia en mas de
un 50% a los 5 anos del trasplante en el momento ac-
tual?.

Insuficiencia respiratoria crénica
en la fibrosis quistica

El deterioro progresivo de la funciéon pulmonar en el pacien-
te con FQ viene dado por la obstruccion inflamatoria de la
via aérea, que produce bronquiectasias, acimulo de moco y
destruccion del parénquima pulmonar. A medida que van
disminuyendo el FEV1 y la FVC, los mUsculos respiratorios se
ven obligados a trabajar mas para mantener un adecuado
intercambio de gases®. El descenso medio del FEV1 en el pa-
ciente con FQ no deberia superar un 2-3% por afo. Cuando
la enfermedad esta muy avanzada o en las exacerbaciones
respiratorias graves, el paciente desarrolla taquipnea con
respiracion superficial como mecanismo compensador de la
sobrecarga de los mUsculos respiratorios para vencer las im-
portantes resistencias pulmonares. A pesar de ello, se pro-
duce una hipoventilacién alveolar progresiva que conduce a
hipoxemia y finalmente también a hipercapnia. La oxigeno-

terapia cronica domiciliaria compensa la hipoxemia pero no
corrige la hipercapnia, incluso puede empeorarla si se in-
crementa rapidamente el aporte de oxigeno, experimentan-
do en dicho caso el paciente signos y sintomas de hipercapnia
severa.

Los signos y sintomas de la IRC aparecen de forma insidio-
sa, por lo que no son siempre faciles de reconocer. Por ello,
hemos de buscarlos en situaciones donde se requiere un es-
fuerzo respiratorio mayor. Estas situaciones se producen du-
rante:

— Las exacerbaciones respiratorias.

El sueno.

El ejercicio.

— Viajes en avion o estancias en zonas de mayor altitud.

Tratamiento de la insuficiencia respiratoria
croénica en la fibrosis quistica

Cuando el paciente esta hipoxémico sélo durante el suefo le
indicaremos oxigenoterapia nocturna para mantener Sp0O, en
rango normal, siempre y cuando no retenga CO,. Mediante
concentrador de O, u oxigeno liquido a un flujo en la canula
nasal de 1-3 lpm le proporcionaremos el aporte necesario de
0, para conseguir corregir la hipoxemia sin generar hiper-
capnia. Es conveniente monitorizar el tratamiento realizan-
do durante una noche registro continuo de pulsioximetria y
capnografia. Si el paciente tiene hipoxia y disnea diurnas o
hipertension pulmonar demostrada por ecocardiografia se le
debe indicar oxigenoterapia continua durante las 24 h (o el
mayor nimero de horas que tolere) para evitar o retrasar la
situacion de cor pulmonale®.

La VNI ha demostrado su eficacia en pacientes con insufi-
ciencia respiratoria créonica fundamentalmente en enfermos
con trastornos restrictivos pulmonares severos (enfermos
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neuromusculares, cifoescoliosis, deformidades graves de la
caja toracica)®¢, asi como en las reagudizaciones respira-
torias de pacientes con EPOC. La presion positiva propor-
cionada por la VNI revierte la sobrecarga de los musculos
respiratorios aumentando asi la ventilacion alveolar y mejo-
rando el intercambio gaseoso al tiempo que disminuye la fa-
tiga muscular’2. La disnea mejora de forma inmediata, lo que
facilita la adaptacion del paciente al tratamiento. Sus efec-
tos fisiologicos se describen en la tabla I. Puede utilizarse en
exacerbaciones agudas (igual que en la EPOC) o como puente
al trasplante pulmonar en pacientes con funcién pulmonar
muy deteriorada. También se ha utilizado en sesiones de fisio-
terapia respiratoria®'® para evitar la fatiga muscular respira-
toria y facilitar la eliminacion del esputo (tabla II).

En una encuesta a nivel nacional realizada en Francia™
sobre 4.416 pacientes de FQ en 36 unidades, distribuidas
por el pais, encuentran un 3,8% de ellos utilizando la VNI
(7,6 %, adultos; 1,2%, ninos).

Tabla | Efectos fisiologicos de la VNI

— Reduce el trabajo respiratorio (evitando la sobrecarga
de la musculatura respiratoria)
— Mejora la ventilacion alveolar
— Mejora el intercambio de gases
— Evita los efectos perjudiciales de la hipercapnia:
¢ Aumento de la hipertension pulmonar
(independientemente de la hipoxia)
¢ Disminucion del impulso respiratorio
y de la quimiosensibilidad al CO,
— Mejora la calidad de sueno
— Mejora la calidad de vida

Tabla Il Indicaciones de la VNI en FQ

— Situaciones agudas: exacerbaciones respiratorias,
cirugia, neumotorax, hemoptisis, patologias de otros
organos

SAHS

Insuficiencia respiratoria cronica

Puente al trasplante pulmonar

Ayuda a la fisioterapia respiratoria y a la rehabilitacion
respiratoria

Una revision Cochrane™ sobre el empleo de la VNI como for-
ma de tratamiento en pacientes con FQ concluye que ésta po-
dria ser util como complemento de la fisioterapia respiratoria
y, en pacientes con enfermedad moderada a grave que preci-
sen oxigenoterapia durante el suefio'; utilizada como comple-
mento de la misma, podria mejorar el intercambio gaseoso en
mayor grado que el tratamiento con oxigeno solamente.
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