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Resumen

Introducción: la asistencia ventilatoria no invasiva
domiciliaria (AVNI) es una modalidad de ventilación
mecánica prolongada que puede ser proporcionada a
niños con insuficiencia ventilatoria crónica.
Objetivo: describir las características clínicas,
resultados en su evolución 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 utilizó un protocolo de seguimiento
previamente definido.
Resultados: 177 niños, edad promedio 9,7 ± 4,7
años. Catorce fallecieron por causas no relacionadas
a la AVNI. Diagnósticos: enfermedad neuromuscular
(ENM) 64%, mielomeningocele operado 6%, síndrome
apnea obstructiva del sueño 6%, enfermedad del
parénquima pulmonar 20% y miscelánea 4%.
Respecto al año previo al ingreso las hospitalizaciones 
disminuyeron de 60 a 21% (p < 0,00001) y de 1,3
hospitalizaciones/ paciente/año a 0,3 (p < 0,00001).
En 82 pacientes la CVRS mejoró, 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 mejoría de la Pimax (27 cmH2O; p < 0,05) y no
hubo disminución en la CVF.
Conclusiones: AVNI disminuyó las hospitalizaciones y 
mejoró la CVRS de los pacientes ingresados al
programa nacional. En un grupo de pacientes mejoró
la fuerza muscular con estabilización de la función
respiratoria.

Pa la bras cla ve:      VEN TI LA CIÓN NO IN VA SI VA, NI ÑOS,

ATEN CIÓN DO MI CI LIA RIA, PRO GRA MA NA CIO NAL

Summary

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,
evolution 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 disease 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 cmH2O on muscular inspiratory pressure (p <
0.05) after respiratory training was observed.
Conclusions: The NIVA program reduced
hospitalizations and improved HRQOL. In a group of
patients the muscle strength increased with stable
respiratory function.
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Introducción

La asis ten cia ven ti la to ria no in va si va do mi ci lia ria
(AVNI) es una mo da li dad de ven ti la ción me cá ni ca
efec ti va en el ma ne jo de pa cien tes con ap neas obs truc ti -
vas del sue ño por al te ra ción de la vía aé rea su pe rior, y
pa cien tes con com pro mi so pri ma rio (en fer me da des
neu ro mus cu la res) o se cun da rio de la bom ba res pi ra to ria 
(fi bro sis quís ti ca, en fer me dad pul mo nar obs truc ti va
cró ni ca), tan to en exa cer ba cio nes res pi ra to rias agu das
como en pa cien tes con in su fi cien cia res pi ra to ria cró ni -
ca. En es tas dos úl ti mas con di cio nes y es ce na rios clí ni -
cos, agu do y cró ni co, con hi po ven ti la ción e hi per cap -
nia(1-4).

Cuan do exis te com pro mi so de la bom ba res pi ra to ria
la AVNI me jo ra la ven ti la ción al veo lar y el in ter cam bio
ga seo so, es ta bi li za la de cli na ción de la fun ción pul mo -
nar, me jo ra los tras tor nos res pi ra to rios del sue ño (TRS)
y dis mi nu ye las exa cer ba cio nes. Opti mi zan do los cos tos 
sa ni ta rios, la ca li dad de vi da re la cio na da con sa lud
(CVRS) y me jo ran do la so bre vi da(5-7).

La he te ro ge nei dad y com ple ji dad de los diag nós ti cos y
en fer me da des de ba se han de ter mi na do que la ex pe rien cia
pe diá tri ca do mi ci lia ria sea res trin gi da. Sin em bar go, di ver -
sas es tra te gias de ven ti la ción me cá ni ca pro lon ga da (VMP) 
y ne ce si da des tec no ló gi cas com ple men ta rias, co mo tos
asis ti da, tie nen un rol cre cien te(1). Las pu bli ca cio nes que
han re vi sa do su im pac to en la his to ria na tu ral de la en fer -
me dad, es pe cial men te en las en fer me da des neu ro mus cu la -
res (ENM) y ci foes co lio sis, re co mien dan su ini cio tem pra -
no al pes qui sar hi po ven ti la ción noc tur na, con di ción que se
ade lan ta a los tras tor nos de fun ción pul mo nar y ga ses san -
guí neos en vi gi lia(2,5,8,9). La eva lua ción pe rió di ca, que in -
clu ye es tu dios de los TRS, hi po ven ti la ción noc tur na,
fun ción pul mo nar y fuer za de la mus cu la tu ra res pi ra to -
ria y no res pi ra to ria, per mi te de ci dir el ini cio tem pra no
de la AVM(5,7,8,10-12).

En Chi le exis te ex pe rien cia con un nú me ro re du ci do
de pa cien tes(13-15) y otros re por tes en La ti no amé ri ca son
es ca sos(9).

En el año 2006(16) se ini ció el Pro gra ma Na cio nal en
la Aten ción Pri ma ria en Sa lud pa ra abor dar en for ma sis -
te má ti ca las ne ce si da des de AVNI do mi ci lia ria en ni ños
y ado les cen tes con hi po ven ti la ción noc tur na de ri va da
de di ver sas pa to lo gías de la bom ba res pi ra to ria, vía área
o pa rén qui ma pul mo nar, in te gran do dis tin tos ni ve les de
aten ción en la red asis ten cial, con si de ran do el ho gar y la
fa mi lia co mo eje cen tral en la en tre ga de la AVNI. Su
ob je ti vo fue me jo rar la ex pec ta ti va y CVRS, jun to con
dis mi nuir los gas tos aso cia dos a VMP, en pa cien tes
cuyo único escenario posible era estar hospitalizados en
unidades de paciente crítico.

El ob je ti vo de es ta co mu ni ca ción es des cri bir las ca -

rac te rís ti cas clí ni cas, ti po de asis ten cia ven ti la to ria, jun -
to con los re sul ta dos del se gui mien to y evo lu ción en un
gru po de ni ños con VMP, in cor po ra dos al Pro gra ma
Chi le no de AVNI en domicilio en su etapa inicial.

Material y método
Estu dio des crip ti vo de los re gis tros elec tró ni cos (fi chas
clí ni cas) de una se rie de 177 pa cien tes in cor po ra dos a
un pro gra ma na cio nal de AVNI en do mi ci lio, be ne fi cia -
rios del Fon do Na cio nal de Sa lud (FONASA), con ac -
cio nes de in ter ven ción y se gui mien to pro to co li za do por 
un pe río do de 24 me ses (agos to 2006-agos to 2008). Los 
cri te rios de se lec ción, in clu sión y ex clu sión al Pro gra -
ma AVNI en do mi ci lio se pre sen tan en la ta bla 1, para la 
in clu sión de pa cien tes no se con si de ró como obli ga to -
rie dad exá me nes que ob je ti va ran la hi po ven ti la ción
noc tur na como po li som no gra fía o cap no gra fía en aque -
llos pa cien tes que pre sen ta ban sig nos y sín to mas su ge -
ren tes con de te rio ro clí ni co o fun cio nal diur no evi den te, 
y ade más por la baja dis po ni bi li dad de es tos exá me nes
en los cen tros hos pi ta la rios a ni vel na cio nal por li mi ta -
cio nes de re cur sos. To dos los pa cien tes in gre sa dos al
pro gra ma re ci bie ron pres ta cio nes en sus do mi ci lios por
pro fe sio na les de la sa lud con tra ta dos en la aten ción pri -
ma ria de sa lud o por me dio de ser vi cios ex ter na li za dos
a tra vés de li ci ta ción pú bli ca cen tra li za da. Estos pro fe -
sio na les, ki ne sió lo go, en fer me ra y mé di co, ac tua ban
como fa ci li ta do res del pro ce so de au to cui da do, en tre -
gan do educación continua en relación al manejo de la
enfermedad, equipamientos, acciones frente a des com -
pen sa cio nes y actividades de promoción en salud, de
acuerdo a los requerimientos del grupo fa mi liar.

Entre las áreas com ple men ta rias abor da das por el
Pro gra ma AVNI, se creó un pro to co lo de en tre na mien to
de la mus cu la tu ra res pi ra to ria (EMR), un pro to co lo de
eva lua ción de CVRS y un pro to co lo de con tin gen cias en 
res pues ta a las emer gen cias por pérdi da de la estabilidad 
clínica.

Con ob je to de co no cer la com ple ji dad de los pa cien -
tes be ne fi cia rios del Pro gra ma AVNI, y de fi nir las de -
man das pa ra su aten ción en do mi ci lio, se uti li zó un ins -
tru men to pa ra la ca te go ri za ción de usua rios por de pen -
den cia y ries go de los cui da dos (CUDYR), iden ti fi can -
do su com ple ji dad(17).

Protocolo de entrenamiento de la musculatura 
respiratoria (EMR)
El pro to co lo de EMR uti li zó como car ga de tra ba jo 30% 
de la pre sión ins pi ra to ria má xi ma (Pi max) ge ne ra da a
tra vés de vál vu las de um bral re gu la ble (Tres hold®
IMT, Phi lips Res pi ro nics), cuya re sis ten cia es in de pen -
dien te del flu jo y per mi ten fi jar la car ga de en tre na -
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mien to. El en tre na mien to se de sa rro lló en in ter va los in -
cre men ta les de 3, 5, 10 y 15 mi nu tos, con 2 mi nu tos má -
xi mo de des can so in ter-se ries du ran te 5 días a la se ma -
na, pro gre san do se gún to le ran cia. Se rea li zó en ni ños
ma yo res de seis años con ha bi li da des neu ro cog ni ti vas y 
con di ción clí ni ca que per mi tían su co la bo ra ción con Pi -
max me nor de 80 cm de H2O(18).

En 26 pa cien tes con ENM, al ini cio del EMR, se eva -
luó la fun ción pul mo nar (es pi ro me tría) y se co rre la cio nó 
con la Pi max uti li zan do r de Pear son. La Pi max se ob tu -
vo se gún la téc ni ca des cri ta por Black y Hyatt pa ra el re -
gis tro de las pre sio nes má xi mas ge ne ra das en la bo ca(19)

y las es pi ro me trías se gún las re co men da cio nes de la So -
cie dad Ame ri ca na del Tó rax (ATS)(20). Los re sul ta dos
ob te ni dos se ex pre sa ron co mo por cen ta je del va lor pre -
di cho uti li zan do los va lo res de re fe ren cia de Szein -
berg(21) y Knud son(22), respectivamente.

En aque llos pa cien tes que si guie ron ru ti na ria men te
el EMR se mi dió Pi máx al ini cio y lue go ca da 3 me ses
por un pe río do de 18 me ses y la ca pa ci dad vi tal for za da
(CVF) al ini cio y a los 12 me ses de se gui mien to. Los va -
lo res de Pi max se ex pre sa ron co mo va lor ab so lu to en
cmH2O.

Protocolo de evaluación de la calidad de vida
relacionada con salud

Este pro to co lo in clu yó la uti li za ción de dis tin tos ins tru -
men tos ge né ri cos y específicos:

Au to ques tion nai re Qua li té de Vie-Enfant-Imagé-
AUQUEI, Cues tio na rio de Insu fi cien cia Res pi ra to ria
Se ve ra-IRS, Esca la de Impac to Fa mi liar-IFS, Cues tio -
na rio de Sa lud de Gold berg y Apgar fa mi liar(23), que per -
mi tie ran co no cer di ver sos di men sio nes de la CVRS al
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Tabla 1. Criterios de Inclusión y Exclusión para el Programa AVNI

Criterios de selección Inclusión Exclusión 

Condición clínica estable, sin cambios
importantes de los parámetros de AVNI en
las últimas tres semanas

Pacientes con insuficiencia respiratoria
crónica y síndromes de hipoventilación
nocturna secundarios a patología que
cumplan los siguientes criterios:

- Enfermedad neuromuscular de progresión
rápida
- Parálisis cerebral

 Sa tu ro me tría noc tur na con ti nua anor mal
(SpO2< 90% >10% del tiem po de sue ño)

 CVF < 50% va lor pre di cho, Pi max < 40
cm H2O, PFT tos bajo 150 l/m

 GSA: PaCO2 >50 mmHg, EB> 4 mEq/l 

Necesidad de soporte ventilatorio nocturno
por tiempos de permanencia no mayor a 
10 h

Pacientes con enfermedad neuromuscular de 
progresión lenta o estacionaria

- Falta total de tolerancia a interfase 
- Trastorno de deglución con ausencia de
protección glótica

Hipercapnia sin acidosis respiratoria.
Requerimiento de oxígeno < de 2 l/m para
mantener SpO2 > 93% 

Pacientes con compromiso primario o
secundario del comando ventilatorio y
síndrome de apneas obstructivas del sueño
(SAOS) con:

Necesidad de soporte ventilatorio por más
de 10 h o ausencia de autonomía respiratoria 
fuera de soporte de presión positiva

 SpO2 frecuente < 90% en registro continuo 
por al menos 8 h de observación 

 Índice de apneas/hipopneas > 5/h(32), CO2

transcutáneo > 50 mmHg por más 50%
tiempo registro nocturno(2,33)

IPAP/EPAP no superior a 20/8 cm H2O Menor de 6 meses (relativo) 

Situación socioeconómica con instalaciones
y servicios básicos apropiados. Nivel de
instrucción que permita cumplimiento de
indicaciones

No cumplir con los criterios de evaluación
social referidos en los criterios de inclusión

Cuidadores comprometidos con el
seguimiento y los controles

Imposibilidad de mantener controles de
seguimiento al alta

AVNI: Asis ten cia ven ti la to ria no in va si va; SpO2: sa tu ra ción de oxí ge no; CVF: ca pa ci dad vi tal for za da; Pi max: pre sión ins pi ra to ria má xi -
ma; PFT: pico flu jo tos; GSA: ga ses san guí neos ar te ria les; EB: ex ce so de base.



in gre so del Pro gra ma, a los 6 me ses y al año. En es te re -
por te se pre sen ta la eva lua ción de 82 pa cien tes de la
Región Metropolitana en un año de seguimiento.

Protocolo de plan de contingencias frente a
emergencias
La eva lua ción de los even tos que cons ti tu yen un quie -
bre del ba sal clí ni co de los en fer mos se abor dó con un
Pro to co lo de Plan de Con tin gen cias fren te a emer gen -
cias, fa lla de equi pos u otras si tua cio nes que pro vo ca -
ron alar ma en el niño y/o fa mi lia (fi gu ra 1). En es tos ca -
sos los usua rios del Pro gra ma re cu rrie ron a una lí nea te -
le fó ni ca (Sa lud Res pon de del Mi nis te rio de Sa lud,
6003607777), que en tre ga in for ma ción, orien ta ción y
asis ten cia te le fó ni ca las 24 ho ras del día, a tra vés de un
flu jo gra ma de ac cio nes y res pues tas ca te go ri za das por
un pro fe sio nal de la sa lud se gún lo que el cui da dor re -
fie ra, con tras tán do las con la in for ma ción ob te ni da en la
fi cha elec tró ni ca. Esta lí nea te le fó ni ca, ope ra da por pro -

fe sio na les de la sa lud, apo ya el cui da do en el do mi ci lio
de los pa cien tes, per mi tien do la re so lu ción de las con -
tin gen cias en el ni vel de la red asis ten cial que sea más
efi cien te, ya sea con tac tan do a los pro fe sio na les a car go
del pa cien te o al ser vi cio de aten ción mé di ca de ur gen -
cia (SAMU), en caso de ser ne ce sa rio la re so lu ción in -
me dia ta. Se ana li za ron los re gis tros elec tró ni cos de 159
pa cien tes in gre sa dos en tre el año 2006 y 2007, des cri -
bien do el nú me ro de even tos, su ni vel de complejidad y
resolución, además se comparó el número de hos pi ta li -
za cio nes en el año previo al ingreso del Programa y las
hospitalizaciones registradas durante un año de pres ta -
cio nes.

Análisis estadístico

Se rea li zó un aná li sis des crip ti vo me dian te dis tri bu cio -
nes de fre cuen cias para las va ria bles cua li ta ti vas y pro -
me dio ± des via ción es tán dar para las va ria bles cuan ti ta -
ti vas. Se efec tua ron prue bas de nor ma li dad Kol mo go -
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Figura 1. Protocolo de plan de contingencias frente a emergencias, falla de equipos u otras situaciones que
provocan alarma en el niño y/o familia. SpO2: saturación de oxígeno; MP: murmullo pulmonar; SAMU: servicio de
atención médica de urgencia; BP: broncopulmonar; BC: broncopulmonar coordinador; SU: Servicio de urgencia;
UCIP: Unidad de cuidados intensivos pediátrico.



rov-Smir nov o Sha pi ro-Wilks, para de fi nir ti pos de aná -
li sis pa ra mé tri cos (T de Stu dent) o no pa ra mé tri cos
(prue ba de ran gos con sig nos de Wil co xon). Se con si -
de ra ron sig ni fi ca ti vos los va lo res de p < 0,05. Se uti li zó
el pro gra ma es ta dís ti co Sta tis ti cal Package for the
Social Sciences (SPSS) versión 15.0 (USA, 2006) para
Windows®.

Resultados

Las ca rac te rís ti cas clí ni cas de los pa cien tes in gre sa dos
al Pro gra ma de AVNI, di fe ren cia das se gún diag nós ti co, 
se des cri ben en la ta bla 2. La edad pro me dio de los pa -
cien tes fue de 9,7 ± 4,7 años (ran go en tre 5 me ses y 20
años). La dis tri bu ción se gún ran gos de edad fue: < de 6
años 28,5%; 6 a 13 años 37% y > 13 años 34,5%. Se ten -
ta y un pacientes fueron hombres (61,7%).

Los diag nós ti cos fue ron: ENM/ci foes co lio sis en
114 pa cien tes (64%), en fer me dad del pa rén qui ma pul -
mo nar con in su fi cien cia res pi ra to ria cró ni ca hi per cáp ni -
ca (fi bro sis quís ti ca, bron quio li tis obli te ran te pos vi ral,
dis pla sia bron co pul mo nar y mis ce lá neas) en 35 (20%),
mie lo me nin go ce le ope ra do en 11 (6%), ap nea obs truc ti -
va del sueño en 10 (6%) y misceláneas en 7 (4%).

Al fi na li zar los 24 me ses de re vi sión, 154 de los 177
pa cien tes in gre sa dos se en con tra ban ac ti vos. Nue ve pa -
cien tes (5,1%) fue ron da dos de al ta y ca tor ce pa cien tes
fa lle cie ron (8%) por cau sas no aso cia das al uso de
AVNI (evo lu ción na tu ral de la en fer me dad y un pa cien -
te por sep sis ab do mi nal se cun da ria a des pla za mien to in -
tra pe ri to neal de una son da de gas tros to mía). La AVNI
fue en tre ga da con ge ne ra dor de flu jo y pre sión bi-ni ve -
la da (BiPAP) en mo da li dad es pon tá nea o es pon tá -
nea/pro gra mada con mas ca ri lla na sal pre fe ren te men te.
Cin cuen ta y dos pa cien tes (29,4%) con en fer me dad del
pa rén qui ma pul mo nar re qui rie ron ade más oxí ge no te ra -
pia pro lon ga da una vez ini cia da la AVNI pa ra man te ner
SpO2 mayor a 90%. Cincuenta y cuatro (31%) re ci bie -
ron EMR.

La CUDYR fue rea li za da en 82 be ne fi cia rios de la
Re gión Me tro po li ta na. La ca te go ri za ción por de pen -
den cia de mos tró au to su fi cien cia par cial 53%, de pen -
den cia par cial 40%, de pen den cia to tal 7%. La ca te go ri -
za ción por ries go de mos tró ba jo ries go 72%, me dia no
26% y al to 2%. La com ple ji dad de las aten cio nes re la -
cio na das con ac ti vi da des de au to cui da do e in ter ven cio -
nes de man da das por su estado de salud determinó
complejidad baja 79%, mediana 18% y alta 2%.

Se ana li za ron las fi chas de even tos de los pa cien tes
in gre sa dos du ran te el año 2006 y 2007 que en agos to de
2008 lle va ran un año en el Pro gra ma, lo que co rres pon -
de a 159 usua rios, de tec tan do 124 even tos. El 44% de
los even tos fue de me dia na com ple ji dad (có di go ama ri -

llo del plan de con tin gen cia), 32% de al ta com ple ji dad
(có di go ro jo) y 24% de me nor com ple ji dad (có di go ver -
de). Del to tal de even tos re por ta dos 57% re ci bie ron tra -
ta mien to mé di co en do mi ci lio, 36% re qui rie ron hos pi ta -
li za ción y el res to fue ma ne ja do te le fó ni ca men te por ki -
ne sió lo go, en fer me ra o a tra vés de la lí nea te le fó ni ca de
Sa lud Res pon de. La prin ci pal cau sa de al te ra ción del ba -
sal clí ni co de los pacientes fue respiratoria, 73% del total 
de eventos. Sólo 2,4% correspondió a falla de equipos.

Com pa ra do con el his tó ri co de los 12 me ses pre vios
al in gre so, hu bo dis mi nu ción de las hos pi ta li za cio nes
du ran te el pri mer año de se gui mien to, de 60% a 21% (p
= 0,00001). Tam bién hu bo una dis mi nu ción en el pro -
me dio de hos pi ta li za cio nes por ni ño y año (1,2 veces a
0,3 veces, p = 0,00001).

La fi gu ra 3 gra fi ca la eva lua ción de CVRS ob te ni da
en 82 ni ños de la Re gión Me tro po li ta na y sus fa mi lias
com pa ran do el mo men to del in gre so al pro gra ma con la
eva lua ción a los 12 me ses de su in clu sión. La per cep ción 
de bie nes tar en sa lud au mentó sig ni fi ca ti va men te con
los 2 ins tru men tos de CVRS, uno ge ne ral y el otro es pe -
cí fi co pa ra in su fi cien cia res pi ra to ria: AUQUEI 17,2 ±
5,6 pun tos (56,3 ± 7 ver sus 73,5 ± 4,4, p < 0,05), IRS
26,4 ± 8,2 pun tos (63 ± 10,1 ver sus 89,4 ± 7,5, p < 0,05).
La es ca la IFS au men tó 5,1 ± 1,7 pun tos (49,9 ± 2 ver sus
55 ± 1,3, p > 0,05), des ta can do que en la di men sión de
do mi nio (ca pa ci dad de la fa mi lia pa ra abs traer se de la
en fer me dad y pla ni fi car ac ti vi da des de re crea ción) se
pre sentó un au men to sig ni fi ca ti vo (4,56 ± 1,2 ver sus 7 ±
0,6, p < 0,05). En la eva lua ción del Apgar fa mi liar se ob -
ser vó un au men to de fa mi lias fun cio na les (59,5% ver sus 
66%, p > 0,05). El Cues tio na rio de Gold berg pre sen tó
una disminución de los signos de trastornos del ánimo y
alteraciones en el estado de ansiedad (37% versus 32%,
p > 0,05).

La co rre la ción en tre Pi max y es pi ro me tría se ob tu vo
al in gre so al pro gra ma en 26 ni ños con ENM. La me dia -
na de edad fue 14 años (ran go 8 a 18 años). La Pi max
pro me dio fue 60,7%. CVF 46,7%; VEF1 65,7% y
VEF1/CVF 95,4%. Se es ta ble ció una co rre la ción mo de -
ra da en tre Pi max con CVF (Rho = 0,53; p = 0,01) y Pi -
max con VEF1(Rho = 0,49; p = 0,05). No se en con tró co -
rre la ción con VEF1/CVF.

Se ana li zó el efec to del EMR en 21 ni ños con ENM
que al can za ron 18 me ses de en tre na mien to re gu lar, la
me dia na de edad fue de 13 años (ran go 8 a 16 años).
Usua rios de BiPAP 14/21 (66%). En ellos la Pimax ini -
cial fue 67 ± 22 cmH2O y a los die cio cho me ses fue de 94 
± 24 cmH2O (p < 0,05). El del ta pro me dio de Pimax fue
27 cmH2O (fi gu ra 2). La CVF fue de 61,2 ± 26,6% al
ini cio y 63,2 ± 31,7% a los 12 meses (p < 0,1940).
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Tabla 2. Caracterización de los beneficiarios del Programa AVNI, según diagnóstico

Enf.
neuromuscular

Enf. del
parénquima

pulmonar

SAOS MMC operado Miscelánea

(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 (5,8) 1 (10%) 1 (9%) 1 (14,3%) 

Edad 9,5 ± 4,7 8,1 ± 5,3 8,3 ± 4 11,4 ± 4 5,1 ± 2,7 
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 presión binivelada 
 Modalidad S 27 (23,7%) 17 (48,5%) 4 (40%) 5 (45,5%) 3 (42,8%) 
  IPAP (cmH2O) 10 ± 3 11 ± 2 8 ± 1 10 ± 2 11 ± 1 
  EPAP (cmH2O) 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 (cmH2O) 14 ± 3 12 ± 2 11 ± 2 12 ± 2 
  EPAP (cmH2O) 7 ± 2 6 ± 1 5 ± 2 5 ± 1 
  Frecuencia respiratoria 14 ± 3 10 ± 4 10 ± 1 12 ± 3 
Generador de flujo de presión continua en la vía aérea 1 (2,9%) 6 (60%) 
  CPAP (cmH2O) 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 (úlceras por presión
en sitios de apoyo) 

3 1 0 0 0 

Otras prestaciones 
Oxígenoterapia 19 (16,6%) 26 (74,3%) 2 (20%) 3 (27,3%) 2 (28,5%) 
Entrenamiento muscular específico 31 (27,2%) 14 (40%) 1 (10%) 6 (54,5%) 2 (28,5%) 

Morbilidad 
Hospitalizaciones año previo a AVNI 1,3 ± 1 1,7 ± 1,4 1,1 ± 1,1 1,6 ± 0,7 0,8 ± 0,8 
Hospitalización durante un año en AVNI 0,3 ± 0,5* 0,4 ± 0,3* 0,2 ± 0,4* 0,3 ± 0,5* 0,3 ± 0,6 

Parámetros funcionales 
Número de pacientes 21 
Pimax (cm H2O) inicio Programa 67 ± 22 
Pimax (cm H2O) 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 VEF1 inicio Programa 59,7 ± 25,5 
% Predicho VEF a los 12 meses 62 ± 31 

Calidad de vida relacionada con salud 
Número de pacientes 61 12 2 5 2
AUQUEI inicio 50,3 ± 12,3 53,4 ± 9,5 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 74,5 ± 5 
IRS inicio 49 ± 21,1 54 ± 17,7 71,2 ± 2,7 71,2 ± 2,7 65,1 ± 10,3 
IRS a los 12 meses 87 ± 10,6** 89,1 ± 6** 71,2 ± 2,7 82,7 ± 9,2 84,8 ± 4,6 
IFS inicio 43,2 ± 17 53 ± 8,6 51,5 ± 3,9 51,5 ± 3,9 49,1 ± 7,2 
IFS a los 12 meses 55 ± 12,3 61,4 ± 4,5 51,5 ± 3,9 51,5 ± 3,9 62 ± 3,4

SAOS: sín dro me de ap neas obs truc ti va del sue ño; MMC: mie lo me nin go ce le; IPAP: pre sión po si ti va ins pi ra to ria en la vía aé rea; EPAP: pre sión po si ti va es pi ra to ria en la
vía aé rea; CPAP: pre sión po si ti va con ti nua en la vía aé rea; cmH2O: cen tí me tros de agua; AVNI: asis ten cia ven ti la to ria no in va si va; Pi max: pre sión ins pi ra to ria má xi ma;
CVF: ca pa ci dad vi tal for za da; VEF : vo lu men es pi ra to rio for za do al pri mer se gun do; AUQUEI: cues tio na rio au toa pli ca do de ca li dad de vida para ni ños con imá ge nes;
IRS: cues tio na rio in su fi cien cia res pi ra to ria se ve ra; IFS: es ca la de im pac to fa mi liar.
Los va lo res de la ta bla, pue den ser pro me dio ± DS o nú me ro (%). *p < 0,0001, **p< 0,05. Prue ba T de Stu dent para va ria bles CVRS, Pi max y Prue ba de ran go con sig nos
de Wil co xon para va ria ble hos pi ta li za cio nes.



Discusión

Pese a exis tir re por tes de un pro gra ma si mi lar en Sud -
amé ri ca(9), es el pro gra ma chi le no de AVNI en do mi ci -
lio el pri me ro en te ner co ber tu ra na cio nal y con ti nui dad
pre su pues ta ria in cor po ran do a be ne fi cia rios del sis te ma 
pú bli co me no res de 20 años(16).

Exis te es ca sa ex pe rien cia que ana li ce la efi ca cia de
la AVNI do mi ci lia ria en pe dia tría en tre ga da a tra vés de
pro gra mas es pe cí fi cos. Esta co rres pon de a en cues tas o
pe que ñas se ries clí ni cas en ni ños y ado les cen tes con
ENM, en fer me dad del pa rén qui ma pul mo nar con in su fi -
cien cia res pi ra to ria cró ni ca hi percá pni ca (fi bro sis quís -
ti ca) y en fer me dad de la vía aé rea(1,2,4,5,7,8,10,24). Las in di -
ca cio nes de AVNI que se uti li za ron en es te pro gra ma
son si mi la res a las des cri tas en la li te ra tu ra in ter na cio -
nal, man te nien do la he te ro ge nei dad diag nós ti ca y los di -
fe ren tes ti pos de com pro mi so de la bom ba res pi ra to -
ria(4,25,26). Es así, co mo los mo ti vos pa ra el ini cio de la
AVNI fue ron si mi la res a lo clá si ca men te re por ta do, in -
su fi cien cia res pi ra to ria cró ni ca hi percá pni ca, hi po ven ti -
la ción noc tur na en pa cien tes con fa lla pri ma ria de la
bom ba res pi ra to ria, obs truc ción de la vía aé rea su pe rior
por mal for ma cio nes cráneo fa cia les y ap nea obs truc ti va
del sue ño. En nues tra se rie la in di ca ción siem pre fue
elec ti va y pro to co li za da in clu yen do pre fe ren te men te
ele men tos clínicos, alteración de los gases sanguíneos,
desaturación en registros nocturnos extendidos y fun -
ción pulmonar con restricción pulmonar severa o
disminución de la fuerza muscular inspiratoria.

La AVNI uti li za da con equi pos de pre sión con trol
bi-ni ve la da, mas ca ri llas ge ne ral men te na sa les y ci cla -
dos en for ma es pon tá nea, es una mo da li dad de uso ha bi -
tual re por ta da en pe dia tría in de pen dien te del diag nós ti -

co pri ma rio y que se re la cio na con dis mi nu ción de la car -
ga del tra ba jo res pi ra to rio, au men to de la ven ti la ción mi -
nu to y au men to del in ter cam bio ga seo so(10,26,27).

En nues tra se rie, al igual que en otras pu bli ca cio nes
des ti na das a eva luar la efi ca cia de la AVNI en exa cer ba -
cio nes res pi ra to rias, hu bo ha llaz gos si mi la res en la dis mi -
nu ción de las hos pi ta li za cio nes(6). Pe se a que no hi ci mos
una eva lua ción de cos tos, los cos tos di rec tos men sua les de
un pa cien te en su do mi ci lio son, pa ra el pro gra ma eva lua -
do, al me nos un ter cio de los cos tos de una hos pi ta li za ción
pro lon ga da. Aun cuan do la ma yo ría de la mor bi li dad re gis -
tra da fue de cau sa res pi ra to ria y con di cio nó even tos de
com ple ji dad me dia na o al ta, los pla nes de con tin gen cia
per mi tie ron su apro pia da re so lu ción en la red asis ten cial
in vo lu cran do es ca lo na da men te los es ce na rios del do mi ci -
lio, aten ción pri ma ria, sis te mas de pree mer gen cia, cen tros
se cun da rios y ter cia rios. Com pa ra do con el his tó ri co, la
im por tan te dis mi nu ción de las hos pi ta li za cio nes, pro ba -
ble men te po dría sig ni fi car aho rro en los gas tos en sa lud.

Los ha llaz gos, des cri tos pa ra la CUDYR, jus ti fi can
que las pres ta cio nes de los pro fe sio na les en el do mi ci lio
se ba sen en la su per vi sión y edu ca ción de ac cio nes de
au to cui da do, per mi tien do op ti mi zar los re cur sos, lo -
gran do sa tis fa cer pro por cio nal men te las de man das in di -
vi dua les y gru pa les(17). Es in te re san te que a di fe ren cia de 
lo re por ta do en otras pu bli ca cio nes y en pa cien tes con
ENM, nues tra eva lua ción a 12 me ses de se gui mien to en
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Figura 2. Aumento (%) de la presión inspiratoria como
porcentaje del límite inferior en 18 meses de
entrenamiento muscular respiratorio. Pimax: presión
inspiratoria máxima; cmH2O: centímetros de agua. Figura 3. Calidad de vida relacionada con salud al

ingreso, 6 y 12 meses de prestaciones en el programa
AVNI, según AUQUEI, IRS e IFS. AUQUEI: Cuestionario
autoaplicado de calidad de vida para niños con imágenes
(Autoquestionnaire Qualité de Vie-Enfant-Imagé). IRS:
Cuestionario de insuficiencia respiratoria severa; IFS:
Escala de impacto familiar. Prueba comparación de
medias de variables T de Student.



la CVRS y la eva lua ción fun cio nal de la fuer za de la
mus cu la tu ra ins pi ra to ria mos tra ran me jo ría(28,29). Es po -
si ble que los lo gros ob te ni dos en la per cep ción de bie -
nes tar en sa lud se de ba a una me to do lo gía ge ne ral y es -
pe cí fi ca que eva lúa las dis tin tas di men sio nes de la
CVRS que po drían es tar afec tan do al pa cien te des de un
pun to de vis ta in te gral. En es te sen ti do, su apli ca ción y
aná li sis per mi te iden ti fi car cla ra men te qué di men sión
(re la cio na da con los sín to mas, fun cio nal o psi co so cial)
es ne ce sa rio abor dar, lo gran do es ta ble cer una in ter ven -
ción ho lís ti ca e in ter dis ci pli na ria con in ter ven cio nes
pla ni fi ca das(23).

La me jo ría en la fuer za mus cu lar ob te ni da en pa cien -
tes con ENM po dría ser atri bui da a un pro to co lo si mul -
tá neo de EMR. En el es tu dio de Me llies y co la bo ra do -
res(5) y en nues tra se rie hu bo si mi li tud en la es ta bi li za -
ción de la CVF en pa cien tes con ENM con de te rio ro len -
to y pro gre si vo. Estos re sul ta dos han si do des cri tos pre -
via men te por Koess ler y co la bo ra do res(29). Sin em bar go, 
la re per cu sión de es tos ha llaz gos, com bi nan do AVNI y
pro to co los de en tre na mien tos es pe cí fi cos so bre los
múscu los res pi ra to rios debe ser analizada en un mayor
número de pacientes para tener conclusiones sólidas.

En es te re por te la mor ta li dad fue ba ja y no se re la cio -
nó con com pli ca cio nes atri bui bles a la AVNI. Las cau -
sas de muer te y la pro por ción fue ron si mi la res a una se -
rie de 20 pa cien tes con VMP do mi ci lia ria pu bli ca da re -
cien te men te(30). Es po si ble que la ba ja mor bi li dad y mor -
ta li dad ob ser va da se de ba a los be ne fi cios de la AVNI
re por ta dos en ado les cen tes y adul tos con ENM y ci foes -
co lio sis, ca te go ría diagnó sti ca ma yo ri ta ria de los pa -
cien tes in cor po ra dos al pro gra ma. En es te gru po la
AVNI pro lon ga la su per vi ven cia en pa cien tes con hi per -
cap nia(6,7) y en aque llos con nor mo cap nia en vi gi lia (pe -
ro con hi po ven ti la ción noc tur na) me jo ra la SpO2 y la
PaCO2 du ran te el sue ño, en re la ción a pa cien tes con las
mis mas ca rac te rís ti cas pe ro que no re ci bie ron AVNI.
De he cho es tos úl ti mos de bie ron ser in cor po ra dos a
AVNI den tro del pri mer año de se gui mien to por de te rio -
ro clí ni co o fun cio nal diur no evi den te(2). Es pro ba ble
que pa ra los pa cien tes con en fer me dad del pa rén qui ma
pul mo nar e in su fi cien cia res pi ra to ria cró ni ca hi per cáp -
ni ca, que en nues tro re por te fun da men tal men te fue ron
ni ños con bron quio li tis obli te ran te pos vi ral, la ex pli ca -
ción sea si mi lar, aun cuan do los be ne fi cios de la AVNI
han si do re por ta dos es pe cí fi ca men te en pa cien tes con fi -
bro sis quís ti ca, dis mi nu yen do la de cli na ción de la fun -
ción pul mo nar en eta pas avan za das de la en fer me dad(30), 
per mi tien do ser un puen te pa ra el trans plan te pul mo -
nar(3,31) y au men tan do la sobrevida pos trans plan te(24).

Una li mi ta ción del pre sen te es tu dio es el ca rác ter re -
tros pec ti vo, con he te ro ge nei dad en los diag nós ti cos y en 
el ti po de com pro mi so de la bom ba res pi ra to ria y la au -

sen cia de un gru po con trol, lo que li mi ta las po si bi li da -
des de ob te ner con clu sio nes ro bus tas de la efec ti vi dad
de la AVNI do mi ci lia ria y pro to co los de EMR si mul tá -
neos. Por otra par te, exis tían da tos in com ple tos de las fi -
chas clí ni cas, por lo que no se ob tu vo va lo res en la to ta li -
dad de los pa cien tes de la fun ción pul mo nar y pre sión
ins pi ra to ria má xi ma, lo que su ma do a que un ter cio de
los pa cien tes son me no res de 6 años, li mi tó las po si bi li -
da des de pre sen tar es tas ca rac te rís ti cas. En el ca so de los 
pa cien tes con ENM con de te rio ro de sus ha bi li da des
neu ro cog ni ti vas y/o otras condiciones clínicas, como
compromiso de los músculos faciales, limitaron su
colaboración para estos exámenes funcionales.

La eva lua ción de la CVRS y CUDYR no es ta re fe -
rida al to tal de la po bla ción, ya que se con si de ró a pa -
cien tes con se gui mien to en cen tros ur ba nos pa ra ho mo -
ge ni zar los gru pos y evi tar va ria bi li dad de los
evaluadores.

La eva lua ción de in gre so y/o se gui mien to ob je ti vo
de la hi po ven ti la ción noc tur na con es tu dios de sue ño y
cap no gra fía no es tu vo pre sen te en to dos los pa cien tes
de bi do al ac ce so li mi ta do de éstos en los cen tros hos pi -
ta la rios del país y a que en un gru po de pa cien tes el de te -
rio ro clí ni co y fun cio nal era evi den te, aso cia do a que
pre vio al ini cio de las pres ta cio nes del Pro gra ma no
exis tían ins tan cias for ma les que brin da ran asis ten cia
ven ti la to ria a es tos pacientes, impidiendo hacer un
reporte de estos datos en la serie reportada.

Conclusiones

Estos ha llaz gos su gie ren que un Pro gra ma de AVNI es
fac ti ble de ser im ple men ta do en ni ños y ado les cen tes,
con cri te rios es tric tos de se lec ción, ma ne jo in ter dis ci -
pli na rio y ac cio nes otor ga das por la aten ción pri ma ria
de sa lud en el do mi ci lio en paí ses en vías de de sa rro llo.
En nues tra se rie, y con más de un año de se gui mien to,
esta es tra te gia per mi tió dis mi nuir las hos pi ta li za cio nes,
coor di nar la red asis ten cial para la re so lu ción de las
exa cer ba cio nes, me jo rar la CVRS y po si ble men te im -
pac tó en la me jo ría ob ser va da en la fuer za mus cu lar ins -
pi ra to ria como en la ausencia de declinación en la
función pulmonar en un grupo de pacientes con ENM.
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