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\tencion en CE, HDD e internacion

Estadisticas 2014: 383 pacientes

Edad: 120 meses (5-240)

55% OS

46% procedentes del interior del pais
42,40% DMD y 22,51% AME

27 ninos con TQT (7%)

11 nifios ventilados 24 hs. y 40 con ventilacion
parcial (32 VNI)

57% de los pacientes utilizan alguna técnica de
asistida.
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A EN PACIENTES NM

1 Precipitating factors of acute respiratory failure in
dren with neuromuscular disease (adapted from Racca
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CIENTES DE RIESGO

edictors of severe chest infections in pediatric neuromuscular disorders et Duomdas fo

C. Dohna-Schwake “*, R. Ragette °, H. Teschler °, T. Voit *, U. Mellies *

1dio retrospectivo en 46

Table 1
)S con ENM
History of severe chest imfection (n=22)  No history of severe chest infection (s =24)
relacion entre EFR, PFT e IVC (1) 0.65+0.42 1.4410.65
. . . IVC % pred. 28+ 13 47124
CClones respiratorias. FEV1 (V/s) 0.5310.36 1.21£0.55
PCF (I'min) 16462 201174
1.1 |tS y PFT < 160 L/MlN PIP (kPa) 27+ 1.1 36121
) ’ PEP (kPa) 24+ 11 3.0+ 1.3

1Ssociaron a eventos
)iratorios graves.

Comparison of spirometry and respiratory muscle function in patients with a history of chest imfections and patients without.



ERVENCIONES EN IRA

2osiciones para DMD y AME
[ecnicas de tos asistida
Jxigenoterapia

Soporte ventilatorio



)SICIONES RECOMENDADAS PARA DMD Y AME

- AME: acostado plano
- DMD: sentado



CNICAS DE ASISTENCIADE LATOS

SISTENCIA INSPIRATORIA DE LATOS = ASISTENCIA ESPIRATORIADE LAT

perinsuflacion — técnica de air stacking (> 4-
anos)
suflaciones mecanicas (30-50 cmH20)




CNICAS DE ASISTENCIADE LATOS

\SISTENCIA INSPIRATORIA'Y ESPIRATORIA

Jso del asistente mecanico de la tos (Cough

ISSISt ®)

CM-3000, autcmatic Model

o=
ul

Ch-3000, Manual Modal

Ideal si el pte. no puede usar otras técnicas de asistenc
la tos por edad, falta de colaboracion y compromiso bul
leve o moderado

Pacientes muy débiles (CVF <500 mly PFT <155 I/mir

Presiones mayores a 30 0 40 cm de H20 (SOBRE TOLC
PRESION NEGATIVA)

Usar presiones mayores en TET / TQT.

Guiarse con la expansion toracica en la fase inspiratori
sonido de la tos en la espiratoria.

Ti/ Te 1: 3y la pausa de 3 seg. (ajustar segun toleranc
FR)

4 0 5 ciclos, varias veces al dia si es necesario

Contraindicaciones / complicaciones similares a dispos
de presion positiva.



5O DE TECNICAS DE MOVILIZACION DE SECRECIONES

on complemento de las técnicas de aumento
2 volumen y tos asistida




> SUPLEMENTARIO EN PACIENTES NM

so cuidadoso del 02, ya que
rrige la hipoxemia pero
1mascara la causa (retencion de
2creciones y/o hipoventilacion).
demas, puede alterar al centro
spiratorio y aumentar la
percapnia.

| Sp02 < 95% , aplicar técnicas

2 asistencia de la tos y VNI como
imera linea de tratamiento.




)PORTE VENTILATORIO

ROL DE LA VNI

-s el tratamiento de eleccion de los
intomas de hipoventilacion nocturna
diurna.

-S una opcion segura y efectiva para
| tratamiento de la falla respiratoria
\guda en ninos con ENM.

ax 2012,67:11—140. doi10.1136/thoraxjnl-2012-201964

Equipos de flujo continuo, modos de presion (MNS)
Modo ST o PCV en nifios pequefios

Altas A de presiones (> 10 cm H20)

EPAP minima

FR de back up alta (similar a la del paciente)

Sin rampa

Con humidificacion activa

Sin 02

Interface nasal




| EN IRA

mbined Noninvasive Ventilation and Mechanical
-Exsufflator in the Treatment of Pediatric Acute
Neuromuscular Respiratory Failure

g Chen, mp,"2 Jong-Hau Hsu, mp,"** Jiunn-Ren Wu, mp,"* Zen-Kong Dai, mp, php,":3

I-Chen Chen, mo,' Wen-Chen Liang, mo,’ San-Nan Yang, mp, php, '+
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Fig. 1. Changes of physiologic indices over 24 hr after use of NIV/MIE in the success gro
A: PaCO; level declined significantly as early as 12 hr after treatment. B: Acidosis improved ai
24 hr of treatment. C: The Pa0./FiO;ratio did not change significantly after treatment. *P < 0.0

ena tolerancia a la VNI (5 casos con lesiones
piel)



| EN IRA

UMENTAR HORAS DE USO
PRESIONES Y/O FR
ROGRAMADAS

ROTECCION DE LOS
POYOS Y/O CAMBIO DE
ITERFACE
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| Y OXIGENOTERAPIADURANTE IRA

AMBIO DE EQUIPO
VIEDIR FIO2)

/SO DE EQUIPOS CON
IEZCLADOR DE 02
“1|02 SEGURA (NOU O
IICROPROCESADOS)

ITILIZAR LA MINIMA
102 PARA SP02 94-95%
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)yacion en pacientes NM

P02 >95% aire ambiental

A via TET con presiones negativas de 60 -70 hasta normalizar Sp02

febril con recuento de GB normal

lenor cantidad de secreciones (ideal 1 o 2 aspiraciones cada 8 hs.)

etirar SNG para facilitar uso de interface

xtubacion a VNI continua sin 02 adicional, con pieza bucal o interface nasal:
dultos y adolescentes: VC con 750-1500 ml, FR: 10-12 x’, sin PEEP.

ifios: PC con 16-20 cm H20 de presién inspiratoria, FR segun edad.

A con 35-60 cm H20, hasta cada 30 minutos (personal o familiar)

ersonal y familia entrenados.




RA FINALIZAR, VEAMOS UN VIDEO A MODO DE EJEMPLO..

LR, 1 ano y 5 meses, AME 1,

cursando IRAB, VNI en el sueno
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