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Como usar estos apuntes

Filosofia del documento Estos apuntes son una sintesis practica del taller. Cada bloque comienza con
los mensajes clave en una caja destacada, seguido de un desarrollo breve con esquemas y tablas. Al
final encontraras una tabla sintesis con los parametros iniciales de programacion para cada tipo de fallo
y edad, la cual sirve como referencia rapida de cabecera.

Caddigo de colores

Tipo | Hipoxémico @ Tipo ll Tipo Il Mixto Alerta Punto Info Evidencia
Hipercapnico critico clave

Abreviaturas mas usadas

VMD Ventilacion mecanica CCC Condiciones cronicas
domiciliaria complejas

CPP Cuidados paliativos ENM Enfermedad
pediatricos neuromuscular

VNI / VMI V. no invasiva / invasiva TQT Traqueostomia

BIS Built-in software TcPCO: Capnografia
(software interno) transcutanea

PSG Polisomnografia AHI Apnea-hypopnea index

IPAP/EPAP Presion inspiratoria / PEEP Positive end-expiratory
espiratoria pressure

SHCC S. hipoventilacion central = PCI Paralisis cerebral infantil
congénito
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1. Fisiopatologia de la insuficiencia respiratoria

Mensajes clave - El ventilador tiene DOS palancas independientes: oxigenacion (PEEP, FiO-, Pmean) y
ventilacion (Vt x FR). - Saber qué palanca ajustar depende del tipo de fallo: hipoxémico (l), hipercapnico
(Il) o mixto (lll). - Interfaz, circuito y ventilador forman una UNIDAD: cambiar uno condiciona los otros.

1.1 Concepto: qué es respirar, qué falla

La respiracién externa tiene tres componentes: ventilacién (mover aire entre atmésfera y alvéolo),
intercambio gaseoso (difusién de O, y CO, a través de la membrana alveolo-capilar) y perfusion
(sangre llegando al alvéolo ventilado). Cada uno puede fallar de forma independiente o combinada.

Esquema de fisiopatologia: intercambio alveolar normal

Las dos ecuaciones que todo el taller maneja

Ecuaciones fundamentales PAO- = FiO- x (Patm - PH20) — PaCO- / R Ecuacion del gas alveolar: define la
PO: que llega al alvéolo PaCO- « VCO- / VA Ecuacion de la ventilacién alveolar: la PaCO. depende de cuanto
ventilas

Como actua el ventilador

OXIGENACION FiO. 1 — PAO- 1 PEEP — recluta
alvéolos Pmean — area de intercambio

VENTILACION Vt x FR = VE VA = (Vt-Vd) x FR 1
VA — l PaCO-

1.2 Los tres tipos de fallo respiratorio

Tipo | — Hipoxémico

Definicion Mecanismo

« V/Q alterada ¢ Shunt ¢
Trastorno de difusion ¢ |
area membrana

PaO. < 60 mmHg PaCO,
normal o baja

Ejemplos

SDRA/PARDS,
neumonia, bronquiolitis
grave, edema pulmonar,
DBP, fibrosis, hemorragia
alveolar

Esquema de fisiopatologia: oxigenaciéon y grosor de membrana

Taller VMD pediatrica - Alvaro Navarro Mingorance

Estrategia ventilatoria

RECLUTAR — PEEP +
FiO2 + Pmean — Vt
protector (4-8 ml/kg) —
Pplat <28-30 - AP <15
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Tipo Il - Hipercapnico

Definicion

PaCO. > 45-50 mmHg
PaO. normal o ligero |

Mecanismo

HIPOVENTILACION
alveolar:  Debilidad
muscular « | drive central
* Obstruccion al flujo

Ejemplos

ENM (AME, Duchenne),
SHCC, apneas centrales,
asma grave agotado,
EPOC, bronquiolitis
obliterante

Esquema de fisiopatologia: ventilacion alveolar e hipercapnia

Tipo lll - Mixto
Definicion

PaO. | + PaCO: 1 | P/F
y acidosis respiratoria

Mecanismo

Alteracion V/Q +
hipoventilacion +
frecuente fatiga muscular

Ejemplos

Descompensacion del
CCC, status asmatico
agotado, DBP+ENM, FQ
exacerbada, postop
téraco-abdominal

Estrategia ventilatoria

AUMENTAR VA — IPAP/
Vt + FR respaldo —
BiPAP-ST es el modo —
FiO, habitual = 0,21

Estrategia ventilatoria

COMBINAR: primero
intercambio, después
ventilacion protectora.
Vigilar hemodinamia y
auto-PEEP

Regla practica ¢ El CO- es el problema? — Tipo II: sube Vt/FR. ¢La oxigenacion es el problema? — Tipo
I: sube PEEP/FiO-. { Ambos? — Tipo lll, y cuidado con no pasarte: riesgo de VILI y de compromiso

hemodinamico.

Arbol de decision: qué tipo de fallo tengo delante

GASOMETRIA ¢Qué esta alterado?

v

Solo Pa0O- | TIPO | Hipoxémico

— PEEP + FiO:

Solo PaCO: 1 TIPO Il
Hipercapnico — IPAP + FR

PaO: | + PaCO- 1 TIPO Ill Mixto
— Combinar

Atencidn: en paciente cronico ventilado, la gasometria diurna puede ser normal Un paciente con ENM
en VMD nocturna suele tener gases diurnos compensados. El problema aparece en el sueno
(hipoventilacion REM). Por eso la capnografia NOCTURNA es imprescindible en tipo Il, ya que no basta
con la gasometria de la mahana.
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Particularidades pediatricas

Variable

FR fisiologica

Ti (tiempo inspiratorio)

Vi/kg

Compliance

Efecto hemodinamico de PEEP

Via aérea

1.3 Interfaces para VNI

Por qué cambia con la edad

Neonato ~40 — lactante 30 —
preescolar 22 — escolar 18 —
adulto 14

Neonato 0,3 s — lactante 0,5-0,7
— escolar 0,8-1,0 — adulto 1,0-1,2

Similar en toda la vida (4-8 mi/kg
peso ideal)

Minima en RN, maxima en lactante
mayor/escolar, desciende en
adolescente/adulto

PEEP >10 cmH.O | GC en
neonato (Zuiki 2025); menor efecto
en escolar

Pequena, elastica, colapsable;
lengua relativamente grande

Implicacion practica

Programar FR respaldo
LIGERAMENTE por debajo de la
espontanea

Ajustar a la constante de tiempo
del paciente (T=R x C)

No cambia con la edad, cambia el
peso absoluto

Mayor susceptibilidad a VILI en
extremos de la vida

Ojo en cardiépatas y postop
cardiaco

Susceptibles a OSA, fugas y
problemas de interfaz

Mensaje clave No existe una interfaz universal. La rotacion programada (mascarilla nasal < oronasal <
pipeta) previene ulceras y es una de las mejores estrategias de adherencia (Pierucci 2022, Vaschetto

2023 ROTA-USE).
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Interfaz

Canulas
nasales

Mascarilla
nasal

Oronasal

Full-face (total

face)

Pipeta (MPV)

Helmet

Espacio
muerto

Muy bajo

Bajo

Alto

Muy alto

Variable

Muy alto

Tolerancia

Alta

Alta

Media

Media

Muy alta
(diurna)

Alta

Claves pediatricas para elegir interfaz

Riesgo ulceras

Bajo

Medio (dorso

nariz)

Alto

Bajo-medio

Nulo facial

Muy bajo

Presion alta

Limitada

Moderada

Alta

Muy alta

Moderada

PEEP 10-15

Indicacion
preferente

CPAP/BiPAP
nocturno con
presion baja-
media

12 linea en VNI
crénica
pediatrica

VNI aguda,
fugas orales
incontrolables

Rescate ante
Ulceras o mala
fijacién

ENM avanzada
>6-8 a,
ventilaciéon
diurna

VNI hospitalaria
aguda
hipoxémica

« Lactante-preescolar: mascarilla nasal pediatrica (Pixi, Wisp Pediatric, Nivairo). Vigilar
puente nasal y crecimiento facial.

» Escolar-adolescente: mas opciones; se puede alternar nasal con canulas nasales en
rotacion.

« ENM avanzada: combinar mascarilla nasal nocturna + pipeta (MPV) diurna.

* VNI aguda en hospital: oronasal o full-face para maximo sellado.

» Nifos con dismorfias faciales: considerar mascarillas personalizadas impresién 3D

(Pigmans 2024).

Pipeta (Mouthpiece Ventilation, MPV): la interfaz que cambia el juego diurno

Mensaje clave La MPV no es una mascarilla, sino una interfaz a demanda (sip ventilation) que el nifio o
adolescente toma con los labios cuando necesita una insuflaciéon. Para muchos pacientes con ENM
avanzada representa la diferencia entre una ventilacion nocturna mal tolerada y una ventilacion de 18 a
24 horas comoda, con habla preservada, sin Ulceras y sin claustrofobia (Toussaint 2021, Chatwin 2021
consenso ENMC, Khan 2023 guia CHEST).
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Para quién: perfil del candidato pediatrico

 Edad técnica minima =6-8 afios: precisa cooperacién y control oromotor suficiente para
sellar labios y disparar el ventilador a demanda.

« ENM con conservacion bulbar y autonomia cefalica: Duchenne, AME tipo 2-3, miopatias
congénitas no bulbares, distrofia mioténica leve. Mala indicacion si hay debilidad bulbar
grave, sialorrea no controlada o disfagia con riesgo aspirativo alto.

» Necesidad de ventilacion que se extiende al dia (>14-16 h/d totales) o rechazo
persistente de mascarilla nasal/oronasal diurna.

« Niho/adolescente cuya identidad social esta afectada por la interfaz (colegio, video-
llamadas, comer en familia): MPV permite quitarse y ponerse a voluntad.

Por qué funciona: fisiologia y ventajas frente a la VNI tradicional

Dimension

Modo de uso

Habla

Deglucién y comida
Ulceras faciales
Distension gastrica
Claustrofobia

Apariencia social

Aerofagia / conjuntivitis

Mascarilla nasal/oronasal

Contacto continuo, sellado pasivo

Limitada/imposible con sellado
Muy interferida

Riesgo medio-alto

Frecuente con IPAP altas
Causa frecuente de rechazo

Visible, estigmatizante

Por fugas croénicas

Pipeta (MPV)

Contacto a demanda, sellado
activo

Preservada entre insuflaciones
Mantenida (insufla entre bocados)
Nulas en cara

Minima

Inexistente

Discreta (boquilla de mesa o brazo
articulado)

No aplican

Fiorentino 2016 (4 jovenes DMD que rechazaban VNI): los 4 toleraron y aceptaron MPV. Dos de
ellos terminaron aceptando ademas mascarilla nasal nocturna porque la MPV diurna les hizo
sentirse seguros con la idea del ventilador.
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Coémo se programa: claves técnicas (Toussaint 2021, consenso ENMC 252)

Parametro

Modo

Vt objetivo

FR de respaldo

Trigger

Ciclado

EPAP

Alarmas

Circuito

Modo MPV especifico

Recomendacion

Volumen control asistido (VC-AC) o
PSV con Vt grande

800-1500 ml en adolescente
(10-15 ml/kg)

Muy baja (5-8 rpm) o cero

Por flujo, muy sensible (1-2 L/min)

Tiempo o presion (no flujo)

0-3 cmH.0 (circuito de valvula
activa)

DESCONECTADAS o muy laxas
(apnea, baja presion, bajo Vt)

Rama dnica + valvula activa (non-
vented)

Prisma VENT50 (Léwenstein),
Trilogy EVO, Astral con kit MPV,
EOVE EO-150 (MPV/MPP con
rango pediatrico, Vt desde 100
ml)

Por qué

El nifo quiere insuflaciones
grandes para hablar, suspirar,
toser; la presién control da “menos
aire” subjetivo

Volumenes mayores que en VNI
nocturna; sensaciéon de saciedad
ventilatoria

El paciente DISPARA cada
insuflacién; no queremos
respiraciones automaticas
mientras la boquilla esta libre

Detecta el “sorbo” labial sin
esfuerzo

El paciente cierra labios al final —
final por presién / Ti fijo

Una EPAP alta “empuja” la boquilla
y molesta

El uso es intermitente: cada vez
que la boquilla queda libre habria
falsa alarma

Permite EPAP 0; ver §1.4

Algoritmos disefiados para
conexion/desconexién intermitente
y carga variable

Soporte de la pipeta: pequeios detalles que cambian la adherencia

* Brazo articulado tipo gooseneck anclado a la silla de ruedas eléctrica o a la mesilla, con
boquilla siempre a la altura de la comisura labial.

» Boquilla angulada (15° o0 22°): la perpendicular fuerza extension cervical.

* Sin elasticos ni sujeciones: la MPV es a demanda; cualquier sujecion anula la ventaja.

» Doble interfaz programada: MPV diurna + mascarilla nasal nocturna. Birnkrant 2022 y
Khan 2023 lo recomiendan explicitamente para DMD con VNI =16 h/d.
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Indicaciones especificas en CPP pediatrica

» Adolescente con DMD en fase avanzada que rechaza mascarilla diurna: la MPV evita la
traqueostomia y prolonga ventilacién no invasiva 24h con calidad de vida.

» AME tipo 2 con escoliosis grave y restriccion: complementa la VNI nocturna en periodos
de mayor demanda (infeccion, cirugia, dolor).

» Nifio con CCC y enfermedad pulmonar restrictiva que necesita “insuflaciones de
rescate” puntuales durante el dia sin ponerse mascarilla.

» Como puente a sedoanalgesia/retirada en transicion a fin de vida: permite hablar y
despedirse hasta el tltimo momento, retirandose suavemente.

Aviso La MPV NO es un soporte adecuado para fallo respiratorio agudo, alteracion de conciencia,

deglucion insegura ni en ninos menores que no comprenden la mecanica. En esos contextos hay que
volver a mascarilla.

1.4 Circuitos de ventilacion

Mensaje clave Tres tipos de circuito: rama Unica con fuga (el mas comun en VMD), rama Unica con
valvula activa (pipeta diurna, TQT con EPAP baja), doble tubo (paciente dependiente 24h en TQT). La
eleccion condiciona: la mascarilla que puedes usar, la EPAP minima, y la precision del Vit medido.

Esquema visual

RAMA UNICA + FUGA Vented RAMA UNICA + VALVULA Non- DOBLE TUBO Non-vented

EPAP min. 4 cmH-O Arrastre vented EPAP puede ser 0 Medicion Vit precisa FiO- estable

CO: por fuga — VNI crénica (12 Valvula activa cerca del paciente |y alta — Dependiente 24h

linea) — TQT, MPV diurna

Caracteristica Rama tnica + fuga Rama Unica + valvula Doble tubo

Eliminacion CO- Fuga continua Valvula activa Rama espiratoria propia

EPAP minima >4 cmH,0 Puede ser 0 Puede ser 0

Mascarilla Vented Non-vented Non-vented

Precision Vt Baja-moderada Moderada-alta Alta (medido)
(estimado)

Indicacién principal VNI crénica (ENM, VMI por TQT, MPV Dependiente 24h, casos
SAHS, OHS) complejos

Incompatibilidades frecuentes en la practica NO se puede poner mascarilla vented con circuito de
valvula activa (retiene CO-). NO se puede poner mascarilla non-vented en circuito de fuga sin puerto de
exhalacion anadido (retiene CO-). Siempre verificar la combinaciéon mascarilla + circuito antes de dar el
alta.
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2. Ambiente domiciliario: condiciones sociales

Mensajes clave - El domicilio no es una UCI con sofas: es un ENTORNO FAMILIAR que alberga
tecnologia médica 24h. - Sin un cuidador entrenado, estable y con red de apoyo, la VMD no es segura
por mucho que los parametros sean perfectos. « La evaluacion social debe ser tan exhaustiva como la

médica ANTES del alta.

2.1 Casa z hospital: las diferencias clave

Dimension

Quién cuida

Cuanta formacion

Respuesta a emergencias

Monitorizacion

Material fungible

Energia eléctrica

Aislamiento

Calidad de vida

En el hospital

Turnos rotativos, profesional 24h,
relevo siempre disponible

Profesional titulado, formacién
continuada

Equipo especializado a <1 min

Continua, profesional, integrada

Almaceén, reposicion inmediata

Doble suministro, generador, SAI

Aislamiento social del nifio y la
familia

Baja para familia; rutinas
hospitalarias

2.2 El cuidador principal y la red de apoyo

Perfil del cuidador principal

FORMACION Programa
estructurado Ventilador + TQT +
aspiracion RCP pediatrica
Situaciones de emergencia
Refresco periodico

DISPONIBILIDAD 24/7 cobertura
minima Minimo 2 cuidadores
formados Gestion de turnos
Suplencia documentada

Cargas frecuentes: senales de alerta

En el domicilio

Cuidador familiar 24h, sin relevo
garantizado

Cuidador lego capacitado en
programa especifico

Familia — 112 — tiempo variable

Alarmas del ventilador + SpO. +
observacion familiar

Stock limitado; rotura de stock real

Red doméstica estandar; riesgo de
apagon

Vida social y escolar, convivencia
con hermanos

Mayor para el nifio; sobrecarga
para cuidador principal

ESTABILIDAD Salud fisica y
mental Sin adicciones activas
Ausencia de violencia Red
afectiva funcional

« Cuidador principal unico: madre en la mayoria de casos; sin relevo es fuente de burn-out

grave.
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» Abandono laboral: pérdida de ingresos + pérdida de red social laboral. Ayudas legales
(Ley Dependencia, cuidadores profesionales) son insuficientes.

» Sueiio fragmentado: alarmas nocturnas, cambios posturales, aspiraciones. Asociada a
depresién y errores clinicos.

« Aislamiento social: pérdida de vida social, imposibilidad de vacaciones, restriccion de

desplazamientos.

» Sobrecarga sobre hermanos: “hermanos sanos” frecuentemente pasan a segundo plano;
mayor tasa de ansiedad y problemas escolares.

La red de apoyo necesaria

Nivel

Familiar

Profesional domiciliario

Atencion Primaria

Hospital de referencia

Sociosanitario

Escolar

Quién
2° cuidador, abuelos, pareja,

hermanos adultos

Enfermeria domiciliaria, cuidadores
profesionales

Pediatra AP + enfermeria
pediatrica
Unidad VMD + UCIP + CPP + ORL

+ neumologia

Trabajadora social, asociaciones
de pacientes

Equipo escolar, atencion
domiciliaria, enfermeria escolar

Qué aporta

Relevo fisico, apoyo emocional,
cobertura puntual

Horas de descarga, supervision
técnica

Seguimiento cercano, visita
domiciliaria, primer escalén

Seguimiento especializado, gestion
de crisis, programacion

Ayudas, tramitacion, apoyo iguales
(peer support)

Continuidad educativa,
socializacion, estructura

2.3 Criterios sociales minimos para el alta con VMD

Antes de dar el alta: lista de verificacion social Esta lista NO sustituye a la evaluacion clinica. Es el filtro
social paralelo. Si alguno de los items esta sin resolver, el alta no es segura por mucho que el paciente

esté estable.
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Criterio

Minimo 2 cuidadores formados y
acreditados

Formacion documentada en
ventilador, TQT (si la hay),
aspiracion, MI-E, RCP

Cuidadores entienden alarmas y
Sus causas

Domicilio con espacio minimo para
el equipamiento

Suministro eléctrico estable;
contacto con eléctrica para
incidencias prioritarias

Teléfono funcional y acceso 24h a
emergencias

Enfermeria domiciliaria asignada y
coordinada con AP y hospital

Circuito de emergencia pediatrica
conocido por la familia

Empresa de terapia respiratoria
con 24/7 técnico de guardia

Material fungible con stock para al
menos 1-2 semanas

Trabajadora social implicada;
ayudas sociales iniciadas

Plan para hermanos y vida escolar

Apoyo psicologico a la familia
accesible

Ausencia de factores
socioadversos graves (consumo,
violencia, enfermedad mental no
tratada)

Objetivos y techo terapéutico
PACTADOQOS por escrito con la
familia

Taller VMD pediatrica - Alvaro Navarro Mingorance

Como verificar

Check-list técnica superada x2

Firma en historia

Simulacro previo al alta

Visita domiciliaria previa

Certificacién + alarma domiciliaria

Comprobacion directa

Plan de cuidados por escrito

Plan personalizado escrito en casa

Contrato y contacto directo

Inventario pactado

Informe social en historia

Coordinacién con centro escolar

Derivacion documentada

Evaluacién social detallada

Documento firmado
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3. Respiradores domiciliarios

Mensajes clave « Cinco ventiladores cubren el grueso de la VMD pediatrica: Astral 150, Trilogy EVO 150,
Vivo 45 LS, prisma VENT50 y EOVE EO-150. - Todos tienen software interno (BIS): adware, fugas, Vi,
eventos residuales. < E| EOVE EO-150 integra modo C-FLOW (alto flujo nasal hasta 60 L/min) dentro del
propio ventilador, siendo unico en el mercado al permitir usar la misma maquina para VNI, VMI, MPV y
OAF. - Aerogen Solo (malla vibratoria) es superior al nebulizador jet en VNI y VMI, logrando el triple de
depdsito pulmonar.

3.1 Los cinco ventiladores del programa

ASTRAL 150 ResMed =5 kg 3 TRILOGY EVO 150 Philips 22,5 EOVE EO-150 Air Liquide / EOVE
circuitos (unico) iVAPS 24h kg (ventaja neonatal) AVAPS-AE 23,5 kg - Vt desde 30 ml C-FLOW
dependiente Bateria ~15h (OAF integrado) Concepto Click

& Go (modulo 1,8 kg)

VIVO 45 LS Breas =5 kg SyncSmart™ integrado PRISMA VENT50 Léwenstein 210 kg VNI cronica
(deteccion asincronias) Modo MPV dedicado

Ficha técnica EOVE EO-150 (Air Liquide / EOVE)

Mensaje clave El EO-150 es el ventilador “todo en uno” del mercado VMD actual: en una misma maquina
ofrece VNI con fuga, ventilacion invasiva con valvula o doble tubo, MPV pediatrica/adulta y modo C-
FLOW (alto flujo nasal 2-60 L/min). Especialmente util en CPP por integrar OAF + MPV, las dos
herramientas que acabamos de aiadir en §5.3 y §5.4.
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Caracteristica
Fabricante

Indicacion

Peso

Dimensiones modulo
Modos con valvula
Modos con fuga

Modo pipeta

Vi

FR

PEEP

C-FLOW (alto flujo)

Circuitos

Pantalla

Bateria interna
Bateria externa

Conectividad

Monitorizacion integrada

Concepto modular

Origen

Especificacion EO-150
EOVE (Pau, Francia) - grupo Air Liquide Healthcare

Soporte vital pediatrico y adulto, 23,5 kg (rango
neonatal real)

1,8 kg el médulo ventilatorio + 1,5 kg el docking — 3,3
kg total

24,5 x 14,5 x 10 cm
(A)VCV, (A)PCV, PSV, PSV-VT, V-SIMV, P-SIMV
CPAP, PAC, ST, VTS, C-FLOW (OAF integrado)

MPV / MPP con rango pediatrico (Vt desde 100 ml, FR
hasta 80 rpm)

30-600 ml pediatrico; 300-2500 ml adulto

8-80 rpm pediatrico; 5-60 adulto

OFF / 1-20 cmH0 pediatrico; OFF / 1-25 adulto
2-60 L/min (ahorra equipo OAF independiente)

Rama dnica + valvula / rama Unica + fuga / doble
tubo / configuracion MPV

Configuracién + monitorizacion en la misma vista; 4
modos preajustados personalizables

Li-lon 2,8 Ah, 5 h
Hasta 18-24 h con packs adicionales

Wifi / 4G / llave USB; descarga de datos, formas de
onda, tendencias

SpO; (Xpod Nonin), CO, transcutaneo (compatible
Sentec), FiO;

Click & Go: el médulo de 1,8 kg se desencaja del
docking de mesa y se monta en bolsa de viaje o silla
de ruedas, lo que evita duplicar equipos

Disefiado y fabricado en Francia

Por qué el EOVE EO-150 es especialmente atractivo en CPP pediatrica

* Un solo equipo cubre VNI, VMI, MPV y OAF: simplifica el domicilio de nifios con CCC que
requieren varias modalidades a lo largo del dia (p.ej. nasal nocturna + MPV diurna + OAF

puntual al ejercicio o crisis).

* C-FLOW 2-60 L/min integrado: cumple los requisitos descritos en §5.3 sin necesidad de
un AIRVO/MyAIRVO adicional. Reduce el coste y el espacio fisico en casa.

Taller VMD pediatrica - Alvaro Navarro Mingorance
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 Vt minimo de 30 ml + FR hasta 80 rpm: cubre practicamente todo el rango pediatrico,
incluido el lactante <3 kg que en otros ventiladores queda fuera (Trilogy EVO sigue siendo
mas bajo en peso >2,5 kg, pero el EO-150 le iguala en finura de Vt).

* MPV con rango pediatrico real: Vt desde 100 ml y FR hasta 80 rpm en modo pipeta, una
caracteristica que pocos competidores permiten en nifos.

* Click & Go: facilita la movilidad del adolescente con ENM avanzada (colegio, silla eléctrica,
viajes). En CPP la movilidad es calidad de vida.

» Conectividad 4G nativa: telemonitorizacidn sin dependencia del wifi familiar, lo cual resulta
de gran utilidad cuando el cuidador no tiene buena cobertura.
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3.2 Tabla comparativa

Caracteristica

Fabricante

Peso minimo
Vt minimo

Modos presion

Modos
volumen

Modo hibrido

Modo MPV

OAF integrado

Doble tubo

Bateria interna

Peso del
ventilador

FiO> max.

Plataforma
cloud

Ventaja
diferencial

Astral 150

ResMed

>5 kg
50 ml

P-A/C, P-SIMV,
PSV, PS-T,
CPAP

V-A/C, V-SIMV

iVAPS

Si

No

Si v

3,2 kg

100%

AirView

Versatilidad
circuitos

Trilogy EVO
150

Philips

22,5kg v
50 mi

PC-A/C, PC-
SIMV, PSV,
CPAP

AC, SIMV
(VCV)

AVAPS /
AVAPS-AE

Si

No

No

~15h

4,7 kg

100%

Care
Orchestrator

Rango
pediatrico
neonatal

Taller VMD pediatrica - Alvaro Navarro Mingorance

Vivo 45 LS

Breas

>5 kg
50 ml

PCV, PC-SIMV,
PSV, CPAP

VCV, V-SIMV

PSV-TgV

Sf (Vivo 65)

No

Segln modelo
(65 si)

~15h

3,6 kg

100%

EveryWare +
SyncSmart

Sincronia
automatica

prisma
VENT50

Léwenstein

>10 kg
100 ml

S, S/T, T, PCV,
aPCV, CPAP

Limitado

AVAPS-like

Modo
dedicado

No

No

~10-12 h

4 kg

~50%

prismaCLOUD

Modo MPV
ergonémico

EOVE EO-150

Air Liquide /
EOVE

>3,5 kg
30ml v

(A)PCV, P-
SIMV, PSV,
PSV-VT, PAC,
ST

(A)VCV, V-
SIMV

PSV-VT / VTS

MPV/MPP
pediatrico Vit
100 ml

C-FLOW 2-60
L/min v

Si v
5 h + externas

hasta 18-24 h

1,8 kg modulo
v

100%

4G nativa +
cloud EOVE

“Todo en
uno”: VNI +
VMI + MPV +
OAF - Click &
Go modular
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3.3 Aerogen Solo y farmacos nebulizables

Por qué Aerogen es superior al nebulizador jet

DEPOSITO PULMONAR 3x mas
que jet (Galindo-Filho 2019)

Volumen residual = 0

BIOCOMPATIBLE Sin calor
Compatible con DNasa y

bioldgicos

RESPUESTA CLINICA Mayor 1

FEV. Mayor 1 FVC (Avdeev 2021)

SILENCIOSO Util en domicilio
No despierta al nifio durmiendo

Posicion del Aerogen en el circuito

SIN FLUJO ANADIDO No altera
Vt No altera trigger No interfiere
con VNI

TIEMPO CORTO Nebulizacion
mas rapida Mejora adherencia

* Rama unica con fuga (VNI): entre el puerto de fuga y la mascarilla; idealmente con 15 cm
de tubuladura entre Aerogen y mascarilla (Tan 2021).

+ Doble tubo o circuito con valvula: préximo ala'Y o al TOT/TQT (Velasco 2018).

* En VNI, reducir EPAP y moderar IPAP durante la nebulizacién maximiza el depésito
(Boules 2022: 16/4 mejor que 20/5).

» Mantener la humidificacién: no la desconectes, no afecta al rendimiento con Aerogen

(Saeed 2018).

Farmacos nebulizables: los grandes grupos

Grupo

B=-agonistas

Anticolinérgicos

Corticoides

Salino hiperténico

Mucoliticos

Antibioticos inhalados

Adrenalina
Prostanoides

Anestésicos/opioides

Farmacos

Salbutamol, terbutalina, formoterol

Bromuro de ipratropio, tiotropio

Budesonida, fluticasona,
beclometasona

NaCl 3%, 6%, 7%

DNasa (dornasa alfa), N-
acetilcisteina

Tobramicina, colistina, aztreonam,
vancomicina

L-adrenalina, racémica
lloprost, treprostinil

Lidocaina, morfina, fentanilo

Taller VMD pediatrica - Alvaro Navarro Mingorance

Indicacion en VMD

Asma, bronquiolitis obliterante,
DBP, FQ, exacerbaciones

Combinado con B2, bronquiolitis
obliterante, EPOC

Asma, DBP evolucionada,
postrasplante

FQ, bronquiectasias, aclaramiento
mucociliar

FQ (DNasa), secreciones espesas

FQ con colonizacién,
traqueobronquitis en TQT

Laringitis, edema postextubacion
Hipertensién pulmonar grave

Tos refractaria, disnea terminal
(CPP)
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4. Monitorizacion domiciliaria

Mensajes clave « La SpO-: sola es INSUFICIENTE: si la VMD es por fallo tipo Il o mixto, hay que medir
CO:. - Combinacion coste-efectiva: TcPCO- + software interno (BIS) del ventilador (Georges 2020). - La
PSG queda reservada para titulaciones complejas y destete; no es para todos.

4.1 Pulsioximetria

Modalidades
CONTINUA 24h en paciente NOCTURNA VIGILANCIA PUNTUAL SpO- matutina
grave Alarmas programadas Registro noche completa Cribado rapido Insuficiente
TQT/VMI dependiente Esencial Herramienta basica Combinar como tnico método Util en
en lactante con TcPCO: Detectar hipoxemia = consulta

residual

Umbrales en pediatria
* SpO:= minima <88% o tiempo con SpO, <90% >5 min — desaturacién significativa.
* Tiempo con SpO: <90% =2% del registro — hipoxemia residual bajo VMD.

* Sp0:/FiO= (SFR) como sustituto no invasivo de PaO./FiO, (Reddy 2025); SFR ~300 =~ PFR
~300.

Sesgo racial de la pulsioximetria (Sharma 2024) Los pulsioximetros sobrestiman la SpO- real 2-5% en
pacientes con piel oscura, sobre todo en estados de hipoxia. En ninos negros o con piel muy
pigmentada, una SpO- aparentemente “normal” puede esconder hipoxia real. — Confirmar con CO: y
gasometria ante dudas.

4.2 Capnografia (TcPCO- y EtCO:)

Por qué medir el CO- Es el marcador DIRECTO de la ventilacion alveolar. Todo paciente con VMD por
fallo tipo Il o mixto lo necesita. Guias ERS 2021 y ACCP 2023 lo incluyen como seguimiento
estructurado.
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Caracteristica

Qué mide

Sensor

Exactitud vs PaCO-
Registro nocturno completo
VNI mascarilla

VMI TQT

Uso domiciliario

Limitacion principal

TcPCO: (transcutanea)
CO:, arterializado por la piel
En térax, brazo, I6bulo oreja
Bias 0,8-4 mmHg; LoA £5-10
OPTIMO

Si

Si

Creciente (SenTec™, TCM™), con

un 90% de registros validos
(Malone 2023)

Deriva, rotacién electrodo, coste

EtCO- (end-tidal)

CO:; al final de la espiracion
En circuito (TQT, pipeta)
Buena en pulmén normal
Dificil con mascarilla VNI
Poco fiable (fuga)
EXCELENTE

Emergente (Foster 2022, 2023)

Depende de espacio muerto y V/Q

Umbrales nocturnos (definicion AASM y estudios pediatricos)

* TcPCO: maxima >50 mmHg durante >25% del suefio (criterio AASM de hipoventilacion).

* TcPCO. media >50 mmHg (Griffon 2018/2020).

» Aumento >10 mmHg vs vigilia (hipoventilacién relativa nocturna).

* TcPCO: <35 mmHg — sobreventilacién (también patolégico).

4.3 Oxicapnografia y poligrafia domiciliaria

Oxicapnografia = SpO, + TcPCO; durante la noche. Es el mejor compromiso entre informacion y
factibilidad para la mayoria de pacientes pediatricos en VMD estable. La poligrafia afiade flujo, bandas
téraco-abdominales y ronquido, lo que amplia el diagnéstico de eventos residuales.

Evidencia pediatrica clave

Estudio N Lo que midieron Hallazgo clave
Griffon 2018 110 SpO; + TcPCO; 81% registros excelentes.
domiciliaria Anomalia en 12% —
intervencion en 4%
Griffon 2020 79 /110 reg. SpO, + TcPCO, 14% con anomalia gas
sistematica exchange — cambios
terapéuticos concretos
Malone 2023 61 TcPCO; domiciliaria 90% registros
programa hospital-at- técnicamente vélidos en
home casa
Chiner 2020 121 Poligrafia domiciliaria 93% validos; diagnostica
pediatrica OSAS sin necesidad de

Taller VMD pediatrica - Alvaro Navarro Mingorance
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Cuando poligrafia (sobre oxicapnografia sola)
* Desaturaciones residuales sin causa clara en oximetria aislada
» Sospecha de componente obstructivo bajo VNI (SHCC con obesidad, sindromes)
* Asincronias clinicamente sospechadas no resueltas desde el BIS

 Plantear destete o cambio sustancial de modalidad

4.4 Polisomnografia (PSG)

La PSG es el gold standard, pero no es para todos Acceso limitado, coste alto, pernocta hospitalaria.
Reservarla para casos donde cambia la decision clinica.

Indicaciones actuales

« Titulacion inicial compleja: adaptacion dificil, SHCC, sindromes con alteracién del control
ventilatorio.

+ Destete de VMD / liberacion de TQT: PSG off-ventilator o con canula taponada (Bashir
2018, Gurbani 2021).

» Optimizacion de VMI cronica por TQT: Gurbani 2021 encontré problemas en el 75% de
titulaciones (61% ventilacion inadecuada).

» Sospecha de asincronia refractaria en ENM: Hannan 2019 (RCT, n=60): PSG reduce
indice de asincronias (25,7 vs 41/h).

» Seguimiento anual en SHCC con marcapasos diafragmatico.

4.5 Software interno del ventilador (BIS)

Todos los ventiladores domiciliarios modernos registran en continuo datos que, bien analizados,
permiten detectar muchos problemas sin necesidad de estudios adicionales. El BIS es la herramienta
mas INFRAUTILIZADA en pediatria.

Tres niveles de lectura

1. TENDENCIA Semanas/meses 2. ESTADISTICAS NOCTURNAS 3. BREATH-BY-BREATH

Adherencia, fugas, AHI, Vi Por noche Fugas P50/P95, Vi Respiracion a respiracion Flujo/
Deteccion de deterioro precoz P50/P95 AHI residual Noches presion/volumen Eventos
Cambios de adherencia problematicas respiratorios reales Asincronias

(Khirani 2023)

Limitaciones importantes

* Los algoritmos de AHI estan validados en ADULTOS, por lo que deben usarse con
cautela en nifos (Khirani 2023).

« Deteccion automatica de asincronias limitada: Onofri 2020 (Unico pivotal pediatrico,
n=90): sensibilidad 64%, especificidad 67%.
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* Precision Vt depende de circuito: en rama Unica con fuga, el Vt es ESTIMADO, con un
error del 10 al 20% frente a la neumotacografia.

* Ridgers 2024: ajustes solo con BIS pueden infraestimar IPAP/PS necesario ~1,5-3 cmH,0O

vs PSG.

4.6 Plan de monitorizacion estructurado

Combinacion coste-efectiva (Georges 2020, adultos n=100) Estrategia clasica (ABG + Sp0O:) = 29%
correctamente clasificados. Estrategia TcPCO: + BIS = clasifica casi todos (solo 6% perdidos). —
TcPCO: + BIS es mejor que ABG + SpO-.

Momento

Titulacion inicial

1 mes

3 meses

6-12 meses (estable)

Tras cambio parametros

Destete

Exacerbacion aguda

Paquete basico

SpO. + TcPCO: nocturna + BIS

Clinica + BIS + SpO. nocturna

Clinica + BIS + SpO. + TcPCO,

Clinica + BIS + oxicapnografia

SpO; + TcPCO; nocturnas

PSG off-ventilator + oxicapnografia
en SBT

SpO: + FR + signos trabajo
respiratorio

Taller VMD pediatrica - Alvaro Navarro Mingorance

Anadir si...

Poligrafia o PSG si adaptacion
dificil, SHCC, lactante con OSA
grave

TcPCO: si disponible

Poligrafia si eventos residuales sin
causa

PSG anual en ENM progresiva,
SHCC, TQT con objetivo destete

BIS telemonitorizado 2-4 semanas

Broncoscopia si TQT

TcPCO,/EtCO, portatil; ABG si
hospital
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5. Instauracion aguda de VM en cuidados
paliativos pediatricos

Mensajes clave - Paliativo z no-tratamiento. Un nifio en CPP puede beneficiarse de VM por un problema
AGUDO REVERSIBLE. - Dos escenarios distintos: (A) resolver problema agudo reversible; (B) VM como
puente para retirada. - La clave NO es si VM si o no: es PARA QUE, CUANTO tiempo y CON QUE TECHO
terapéutico.

5.1 Escenario A: resolver un problema agudo reversible

El paciente con condiciones crénicas complejas y/o necesidad de CPP NO estéa fuera del alcance de la
VM. La pregunta correcta no es “; es paliativo?” sino “¢hay un problema agudo y reversible cuyo
tratamiento pueda devolver al nifo a su estado basal?”

Ejemplo prototipo: neumonia en nifio con PCI grave

SITUACION BASAL Nifio 8 afos EVENTO AGUDO Neumonia REVERSIBILIDAD Infeccion

PCI GMFCS V Sin VMD previa aspirativa FR 60, SatO- 85% FiO- @ tratable Hipoxia transitoria
Respira por si solo Hay calidad 0,5 Acidosis respiratoria Fatiga que cede — VNI/VMI tiene
de vida Agotamiento muscular sentido

Principios de decision
* Identificar la reversibilidad: ;es esto un proceso agudo con tratamiento eficaz conocido
(antibidtico, corticoide, broncodilatador, MI-E, drenaje) o es una progresion irreversible?
* Objetivo pactado: volver al estado basal. NO: mantener con vida a cualquier precio.

* Techo terapéutico: DEFINIDO Y DOCUMENTADO antes de empezar. Ejemplo: VNI si,
intubacién no. O: intubacion si, TQT no.

 Tiempo definido: reevaluacién programada (48-72h, 5-7 dias). Si no hay respuesta,
replantear objetivos.

« Acompafiamiento paliativo en paralelo: control sintomatico, presencia familiar,
comunicacion continuada.
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VNI vs VMI en el escenario A

Consideracion VNI (preferente de entrada) VMI (escaldn si VNI falla)

Invasividad Mascarilla, reversible, sin sedacién | Intubacién; puede llevar a TQT si
profunda prolongada

Calidad de vida Permite hablar, estar despierto, Sedacion, inmovilidad, UCIP
familia cerca

Retirabilidad Facil: se quita la mascarilla Mas compleja: extubacion puede

fallar
Eficacia Buena en fallos leve-moderado; Mayor control, FiO; alta, PEEP alta

limitada si hipoxemia grave

Indicacion 12 opcidn si el paciente colabora y Si VNI falla tras prueba adecuada,
no hay contraindicaciones O si contraindicacién VNI

Alineamiento con CPP MUY compatible con filosofia Requiere deliberacion mas
paliativa cuidadosa

Regla practica del escenario A Neumonia en PCI — VNI como 12 opcién, con plan: ‘prueba de 48-72h; si
mejora, destetamos; si empeora a pesar de optimizacion, reevaluamos objetivos con familia’. No es
‘todo o nada’ ni ‘hasta el final a cualquier precio’.

5.2 Escenario B: VM como puente a la retirada

Aqui el objetivo no es “salvar” al paciente sino “facilitar una transicion”. Es una forma elegante de la
medicina paliativa: la VM se instaura con objetivo definido de RETIRADA PROGRESIVA.

Ejemplo prototipo: extubacion a VNI como puente

SITUACION Nifio intubado en ESTRATEGIA PUENTE Extubara = OBJETIVO FINAL Retirada

UCIP Mejora clinica Pero VNI directamente VNI sostiene progresiva de VNI Destete por
extubacion fracasa Sin VNI — trabajo Tiempo para mejoria horas Primero dia — solo noche
reintubar Permite alta del UCIP Después retirada total

Otras situaciones del escenario B

« Extubacion a VNI en nino con ENM: tras neumonia resuelta, la VNI permite destete
progresivo evitando reintubacion.

« VNI tras cirugia en paciente paliativo: postoperatorio inmediato con soporte transitorio
hasta que la musculatura recupera.

* VNI durante crisis (asma, bronquiolitis) en paciente con ENM de base: soporte durante
la exacerbacion, retirada al volver al basal.

* VNI para facilitar cuidados domiciliarios: a veces se instaura soporte nocturno transitorio
para permitir alta a casa antes.
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Evidencia en este escenario

» Chua 2024 describe el uso de VNI de corta duracién en paliativos pediatricos con érdenes
de no-intubacion, mostrando beneficio sintomético y como puente a la retirada.

* Foster 2025 (n=4.866 ninos con IMV+IRA en EE.UU.) muestra que muchos nifios con CCC
y IRA aguda resuelven sin requerir traqueostomia si se facilita el destete a VNI.

Protocolo practico: extubacion a VNI

Paso Accion Obijetivo Criterios de seguridad

1 Antes de extubacion: Comprobar reserva SBT 30-120 min; no
spontaneous breathing respiratoria fatiga; FR aceptable
trial

2 Preparar VNI ANTES de No esperar a fracaso Ventilador, mascarilla,
extubar circuito listos

3 Extubacién con VNI Sin hueco de tiempo <5 min desde extubacion
puesta inmediatamente

4 Parametros iniciales Sostener musculatura IPAP alta inicial; titulacion
generosos y luego en horas
descenso

5 Monitorizacién estrecha Detectar precozmente SpO: + FR + CO; +
primeras 24h fracaso clinica

6 Destete progresivo por Primero despierto, luego Tolerancia a horas off
horas dia con normocapnia

7 Reevaluacién cada Ajustar objetivos Si no progresa,

48-72h con familia

replantear

5.3 OAF (oxigenoterapia de alto flujo) en cuidados paliativos

pediatricos

Mensajes clave - La OAF no es VNI, pero si controla sintomas: reduce disnea, mejora confort y
disminuye trabajo respiratorio en pacientes con techo terapéutico (DNI/DNAR). « Es la opcion menos
invasiva y mejor tolerada entre las herramientas de soporte respiratorio en el final de la vida o en
pacientes que rechazan VNI. - No prolonga el sufrimiento ni la intubacion: el RCT cruzado de

Ruangsomboon 2020 mostré mejor alivio de disnea con OAF que con O convencional en pacientes
paliativos DNI. - Su uso domiciliario crénico es factible y esta en expansion (Nagata 2022 en EPOC
hipercapnico; D’Arienzo 2024 en pediatria con CCC; Jacome 2024 revisidn sistematica). - En CPP
pediatrica encaja como herramienta de 3er nivel entre la oxigenoterapia convencional y la VNI cuando
ésta no se tolera o no procede.
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Qué es y qué hace fisiologicamente la OAF

La OAF (canula nasal de alto flujo, high-flow nasal cannula, HFNC) entrega una mezcla aire-oxigeno

calentada (31-37 °C), humidificada al 100% y a flujo alto (en nifios 1-2 L/kg/min; en adolescentes/
adultos 30-60 L/min) mediante unas gafas nasales especificas de mayor diametro. Sus cuatro efectos
demostrados (Bruni 2019, Chang 2025):

 Lavado del espacio muerto anatomico de la via aérea superior — mejor ventilacion

alveolar con la misma FR.

* Pequeia PEEP variable (2-5 cmH.O con boca cerrada) que recluta y mantiene la CRF.

* FiO: estable y predecible (a diferencia de las gafas convencionales, donde la FiO, real

depende del patrdn respiratorio).

» Reduccion del trabajo respiratorio: descenso medible de la presion de oclusién (P0.1) y
del esfuerzo diafragmatico (Le Stang 2025).

Evidencia en cuidados paliativos / control sintomatico

Estudio

Ruangsomboon 2020
(Ann Emerg Med)

Wilson 2019 (J Hosp
Med)

Hui 2022/2024 (MD
Anderson)

Gomes 2023 (Cureus)

Diseno /N

RCT cruzado adultos DNI
con disnea, n=44

Revision sistematica DNI/
DNR, 6 estudios, n=293

RCTs y series
oncoldgicas

Caso clinico adolescente
con discinesia ciliar
primaria
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Hallazgo clave

OAF reduce mas la
disnea (Borg) y la FR que
O: convencional, con
mejor confort

OAF bien tolerada en
DNI, mejora oxigenacién
y FR; sin aumento de
mortalidad atribuible

OAF + opioide como
estrategia integrada para
disnea oncologica
refractaria

OAF domiciliaria como
adyuvante a VNI +
opioides; mejor6 disnea,
dolor toréacico y tolerancia
al ejercicio

GRADE

SRS XS 1)

@® D00

@ DOoo

(Slelele)
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Evidencia en uso domiciliario cronico (relevante para CPP)

Estudio

Nagata 2022 (AJRCCM)

Pitre 2024 (Respir Care)

Jacome 2024 (Arch
Bronconeumol)

Chang 2025 (Tuberc Respir Dis)

D’Arienzo 2024 (J Hosp Med)

Disefio / N

RCT EPOC hipercapnico, n=104

Network meta-analysis, 24 RCTs,
n=1850

Revision sistematica, 10 estudios,
n=701

Revisién + recomendaciones de
practica

Cohorte pediatrica HFNC
domiciliaria en CCC

OAF en CPP pediatrica: cuando encaja

Escenario

Nifio con CCC y disnea de fin de
vida que no tolera mascarilla

Adolescente con ENM avanzada
y rechazo de VNI

Nifo paliativo en exacerbacion
reversible (neumonia,
atelectasia)

Nifo con sialorrea grave /
aspiracion recurrente

Hipoventilacion pura
hipercapnica con pH <7,25

Insuflaciones de rescate / tos
asistida

¢ OAF (til?

Si

Si (paso previo / alternativa)

si

A valorar

NO suficiente

NO

Taller VMD pediatrica - Alvaro Navarro Mingorance

Hallazgo clave

OAF domiciliaria + O reduce
exacerbaciones moderada/grave
(1,0 vs 2,5/ano), mejora calidad de
vida y SpO-

OAF reduce exacerbaciones (RR
0,77) y mejora SGRQ (-7 puntos)
frente a tratamiento estandar

OAF domiciliaria efectiva en EPOC
y bronquiectasias; adherencia
5,2-8,6 h/dia; perfil de seguridad
bueno

Resume indicaciones domiciliarias
y recomendaciones de inicio,
monitorizacion y ajuste

Factible y segura en nifios con
cuidados complejos; reduce
reingresos respiratorios

Por qué

Menos invasiva, sin presion sobre
piel, mantiene comunicacion

Reduce trabajo respiratorio sin
sellado; puede facilitar después
aceptacion de MPV

Como puente antes de escalar a
VNI o como techo definido

El flujo no protege via aérea; vigilar
tolerancia

La OAF no sustituye a la VNI
cuando el problema dominante es
ventilatorio

Esa funcién es de la MPV + MI-E,
no de la OAF
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Coémo ponerla en marcha en domicilio o en planta

Parametro
Flujo

FiO-

Temperatura
Canula

Inicio

Reevaluacion

Equipamiento domiciliario

Pediatria (1-12 a)
1-2 L/kg/min (méaximo 30-50 L/min)

La minima para SpO. objetivo
(objetivos paliativos: confort, no
namero exacto)

34-37 °C (37 si tolera)
Tamano <50% diametro narina

Hospital con monitorizacion —
domicilio si estable

Disnea (Borg/EVA), FR, confort
percibido por el nifio y la familia,
suefo

Aireador HFNC dedicado (AIRVO
2/3, MyAIRVO) o modo C-FLOW
del EOVE EO-150 (OAF 2-60 L/
min en el mismo ventilador que la
VNI)

Adolescente / adulto joven
30-60 L/min

Idem

31-37 °C
Idem

ldem

ldem

Idem

Aviso ético En CPP, la OAF puede prolongar minutos u horas el tiempo de muerte si se inicia en fin de
vida sin acompanar de sedoanalgesia adecuada. Como cualquier soporte respiratorio en este contexto:
objetivo pactado, techo definido, plan de retirada si no aporta confort. La OAF no exime de morfina y
midazolam cuando el sintoma es refractario (ver §6.7).

5.4 MPV (pipeta) en CPP pediatrica: uso clinico paliativo

La descripcion técnica de la MPV esta en §1.3 (interfaces). Aqui desarrollamos su lugar especifico en
la trayectoria paliativa del adolescente con enfermedad neuromuscular progresiva.

Mensajes clave - La MPV permite ventilaciéon 18-24h sin perder calidad de vida: el adolescente con DMD
habla, come, va al colegio, tiene vida social. - Es alternativa real a la traqueostomia en muchos casos de
ENM avanzada con conservacion bulbar (Khan 2023 guia CHEST; Birnkrant 2022). - En el final de la vida,
permite despedirse hablando: el paciente la deja caer cuando ya no la necesita o quiere; la retirada es
naturalmente suave, sin ningun gesto activo del clinico. - Mejora la adherencia global a la VNI: muchos
adolescentes que rechazan la mascarilla diurna aceptan después la nocturna porque la MPV les hace
sentirse seguros (Fiorentino 2016, Toussaint 2021).
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Trayectoria tipica del adolescente con DMD / ENM avanzada

Fase

Estable

Hipoventilacion
nocturna

Hipoventilacion diurna

Dependencia >16-20 h/

d

Crisis intercurrente

Final de vida

Funcion ventilatoria

FVC >50%

FVC 30-50%, hipercapnia
al sueno

FVC <30%, hipercapnia
diurna

Tos ineficaz, fatiga al
respirar

Infeccidn respiratoria

Fatiga progresiva,
disconfort, deterioro
bulbar

Soporte respiratorio

Solo vigilancia + MI-E
preventiva

VNI nocturna mascarilla
nasal

VNI nocturna + extension
diurna

VNI 24h

Aumento de horas +
intensificacién de MI-E

Sedoanalgesia + retirada
pactada (§6)

Por qué la MPV es especialmente “paliativa-friendly”

MPV: ¢ qué papel?

No indicada todavia

Ofrecer ya como
demostracion; presentar
COMO recurso

MPV como interfaz
diurna preferente

MPV diurna +
mascarilla nasal
nocturna (estandar de
Khan 2023)

MPV permite mantener
ventilacion sin
claustrofobia

MPV se deja caer sola;
util para acompanar
conversacion con familia

* Preserva habla y deglucion: el adolescente puede expresar deseos, despedirse, comer su

comida favorita.

« Sin sellado: no fuerza, no genera Ulceras, no causa claustrofobia. Compatible con
personas que rechazan mascaras por trauma previo en UCIP.

* Retirada natural: cuando el nifio deja de tomar la boquilla, deja de ventilar, por lo que no
hay gesto activo del profesional. Esto es éticamente sencillo y emocionalmente mas facil

para la familia que retirar una mascarilla.

» Compatible con sedoanalgesia: una vez iniciada morfina + midazolam, el nifio puede
seguir teniendo la boquilla disponible mientras tenga capacidad de tomarla. Cuando ya no la
toma, simplemente no la usa; no hay que apagar nada.

- Continuia la comunicacion con familia hasta el ultimo momento: mientras la VNI con
mascarilla amordaza, la MPV permite el “adiés”.
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Evidencia que respalda este uso

Estudio

Toussaint 2021 (Respir Med),
consenso ENMC 252

Chatwin / Gongalves / Gonzalez-
Bermejo / Toussaint 2021 (Med
Sci)

Khan 2023 (Chest, guia ACCP)

Birnkrant 2022 (Lancet Respir

Med)

Fiorentino 2016 (J Bras Pneumol)

Praud 2020 (Front Pediatr)

Fauroux 2020 (Front Pediatr)

N / disefo

Revision + guia técnica

Consensus statement

Revision sistematica + GRADE

Revision narrativa cardio-

respiratoria DMD

4 j6venes DMD no adherentes a
VNI

Revision LT-NIV pediatrica

Revision VNI pediatrica en ENM

Aportacion

Estandar de oro para
programaciéon y mantenimiento de
MPV en ENM

Algoritmos de decisiéon MPV en
ENM, criterios pediatricos

MPV recomendada en ENM con
ventilacion diurna; decisiones
compartidas

Ventilacion domiciliaria 24h con
MPV + nasal nocturna; alternativa
aTQT

MPV como estrategia de rescate;
los 4 aceptaron, 2 progresaron
luego a VNI nocturna

MPV citada como interfaz que
permite VNI diurna de larga
duracion en nifios

Discusion de MPV en contexto
pediatrico

Programacion en CPP: diferencias con el uso “no paliativo”

Variable

Vit

FR respaldo

Alarmas

Obijetivo

Retirada

Acompaiamiento

Uso “estandar” en ENM estable

10-15 ml/kg, generoso

Baja o cero (a demanda)

Desconectadas o laxas

Normoventilacién + comunicacion

No procede salvo destete

Vida normal, escolar, social

Taller VMD pediatrica - Alvaro Navarro Mingorance

Adaptacion en CPP / fin de vida

Sigue siendo generoso; confort
sobre normocapnia

Mantener cero (no se busca forzar
la respiracion)

Desconectadas siempre

Solo confort: el ventilador es un
alivio sintomatico, no un objetivo
gasomeétrico

Se cae sola cuando el paciente no
la toma; compatible con
sedoanalgesia ascendente

Familia, despedidas, presencia,
musica, silencio cuando
corresponde
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Sintesis OAF + MPV en CPP Son dos herramientas complementarias que ensanchan el repertorio antes
y entre la VNI con mascarilla y la sedoanalgesia paliativa: la OAF reduce disnea sin sellado en cualquier
perfil; la MPV permite ventilacion diurna prolongada con habla en ENM. Ambas comparten un principio:
el confort manda sobre el numero de la gasometria, y ambas son compatibles con el plan paliativo, no
opuestas a él.

5.5 Toma de decisiones compartida

El marco ético En un paciente con CPP, la decision de instaurar VM NO es solo técnica. Es una decision
deliberada que implica valores, preferencias familiares, calidad de vida esperada y proporcionalidad. El
médico NO decide solo; decide con la familia.

Las 5 preguntas antes de instaurar VM en un paciente con CPP

# Pregunta Por qué importa

1 ¢ El problema es reversible o es Guia la decisién entre tratamiento
progresién de la enfermedad de agresivo y paliacion pura
base?

2 ¢ Cual era el estado basal del nifio Volver al basal es plausible; “curar
y cudl es el objetivo realista? la enfermedad de base” no es el

objetivo

3 ¢ Qué tipo de VM ofrecemos, con VNI si, intubacién no / Intubacién

qué techo terapéutico? si, TQT no / VM completa pero con

retirada pactada si no mejora

4 ¢ Qué prefiere la familia? ;Qué Consentimiento informado y
dice el nifo si puede expresarse? autonomia (adaptada a edad y
condicion)
5 ¢ Cuando y cémo reevaluaremos si | Evita la “escalera sin salida”.
esto no va bien? Puntos de reevaluacién definidos

de antemano

Qué debe quedar documentado
* Objetivo terapéutico acordado: literal, en los términos pactados con la familia.
* Techo terapéutico: qué hariamos y qué NO hariamos en caso de deterioro.
 Puntos de reevaluacion: 48-72h, 5-7 dias, segln evolucion.
* Quién esta informado y quién decide: equipo, familia, nifio si procede.

* Plan de control sintomatico simultaneo: el cuidado paliativo NO se suspende por
instaurar VM.
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6. Retirada de ventilacion mecanica

Mensajes clave - La retirada de la VMNI en un paciente pediatrico con deterioro irreversible es una
decision médicamente indicada y éticamente justificada: éticamente equivalente a no haberla iniciado. -
La pregunta operativa antes de retirar es ¢ hay tolerancia sin ventilador? — decide entre ASC (control
sintomatico aumentado) o CDS (sedacion paliativa profunda continua). - Sedoanalgesia anticipada
(30-45 min antes) NO es opcional: el 91% de los pacientes presenta alguin episodio de distrés tras la
retirada (Fehnel 2025). - Morfina + midazolam SC/IV son la base. Sin techo de dosis en el contexto
paliativo cuando el objetivo es aliviar el sintoma (principio del doble efecto). - El domicilio y el hospicio
son entornos de primera eleccion cuando hay equipo de CPP disponible (Faull 2020: 43% domicilio, 48%
hospicio).

Aviso sobre el alcance Este capitulo se centra en la retirada de VMNI en contexto paliativo (deterioro
neuroldgico/clinico irreversible), que es la situacion clinica mayoritaria en VMD pediatrica. El destete por
mejoria (retirada por éxito terapéutico) sigue los principios de la seccién 5.2 y 4.6 (PSG off-ventilator,
BIS, oxicapnografia).

6.1 Marco y tipos de retirada

La retirada de la VMNI en nifios con deterioro neurol6gico y clinico progresivo es uno de los actos
clinicos mas complejos y emocionalmente exigentes en cuidados paliativos pediatricos. A
diferencia de la retirada de ventilacién invasiva, la VMNI se aplica mediante interfases externas que
pueden retirarse de forma gradual o inmediata, lo que confiere particularidades técnicas, éticas y
relacionales especificas.

Dos tipos de retirada segun el objetivo

POR MEJORIA (destete) Objetivo: retirada POR DETERIORO IRREVERSIBLE (EOL) Objetivo:
progresiva por éxito del tratamiento Marco: permitir fallecimiento natural en confort Marco:
seccion 5.2 (extubacion a VNI como puente) cuidados paliativos pediatricos Medicacion:
Monitorizacion: PSG off-ventilator, oxicapnografia, @ sedoanalgesia anticipada + rescates Desenlace
BIS Desenlace esperado: autonomia ventilatoria esperado: muerte serena acompanada

Base de evidencia

La evidencia pediatrica especifica es limitada: 9 estudios directamente relevantes identificados en la
revision sistematica (PubMed + Consensus, abril 2026). La mayor parte del marco procedimental
procede de adultos con ELA/EMN, adaptado a pediatria.
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Fuente

Chua 2024 (n=23 ocasiones)
Fauroux 2024 (n=50, Francia)
Affonseca 2019 (n=19 ninos)
Fischer 2025 (5 paises UE, n=348

médicos)

Bobillo-Pérez 2020 (n=175,
Espana)

Faull 2020 (n=46 retiradas NIV,
adultos NMD)
Kettemann 2017 (n=49 ALS)

Fehnel 2025 (n=153 UCI adulto)

Spoljar 2025 (revision de 9 guias)

6.2 Etica y marco legal

Aportacion principal

VMNI como confort en EOL
pediatrico

VNI/CPAP reduce disnea en 60%

de nifios con CCC

Morfina + BZD principales
farmacos en extubacion paliativa

Midazolam 85%, opioides 78%,
padres presentes 93%

Soporte respiratorio = tipo mas
frecuente de LET en UCIP

Procedimiento modelo: 43%
domicilio, 48% hospicio, 89%
opioides/sedantes

ASC vs CDS segun tolerancia;
tiempo a muerte 32 hvs 0,3 h

Opioides anticipados reducen
distrés post-retirada (alRR 0,74)

Beneficencia como principio rector
en decisiones EOL pediatricas

GRADE

@ oo

@ OO

@ OO

@ oo

@ DOoo

DDDO

S XS lele)

D DO

SDdO

Principio fundamental La retirada de la VMNI en un paciente con enfermedad progresiva que ya no
obtiene beneficio de ella es éticamente equivalente a no haberla iniciado. Ningun profesional puede ser
obligado a mantener un tratamiento que genera mas sufrimiento que beneficio (Simonds 2007, Spoljar

2025, EAPC 2021).

Los cuatro principios aplicados a la retirada

Beneficencia Primum:
alivio del sufrimiento.
Spoljar 2025: principio
mas citado en guias
internacionales.

No maleficencia
Mantener VMNI que ya
no alivia y prolonga el
sufrimiento es
maleficente.

Principio del doble efecto

Autonomia El paciente
(segun madurez) y la
familia participan en la
decision. Fischer 2025:
padres implicados en
93% de sedaciones
paliativas.

Justicia Acceso
equitativo a una muerte
digna y en confort,
independientemente
del diagndstico, origen
o contexto.

El uso de opioides y sedantes en dosis suficientes para controlar la disnea y el sufrimiento
durante la retirada esta éticamente justificado aunque pueda existir riesgo secundario de aceleracion
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del proceso de muerte. El objetivo es siempre el alivio del sintoma, nunca la induccion del
fallecimiento (Faull 2020, Affonseca 2019, APM 2015). Epker 2015 demostré en andlisis de regresion
que opioides y sedantes no acortan la vida cuando se titulan por sintoma.

Consentimiento y decision en pediatria
» Padres o tutores legales: consentimiento imprescindible como representantes legales del
nifo.
* Inclusion del nifno adaptada a su madurez: >6-8 afnos explorar comprension; 212 afios

solicitar asentimiento; =16 anos puede otorgar consentimiento en muchos ordenamientos.

- Discrepancias (equipo-familia o entre progenitores): implicar al Comité de Etica
Asistencial.

» Wilson 2024: |la comunicacién honesta y anticipada sobre el proceso de morir reduce el
miedo a la retirada tanto en familias como en pacientes.

6.3 Criterios clinicos y tolerancia sin ventilador

Criterios que indican retirada

Criterio

Paciente en fase agonica (horas-
dias de vida esperados)

La VMNI ya no alivia la disnea ni
mejora el confort

La VMNI genera mayor
disconfort que alivio

Paciente o familia solicitan la
retirada

Progresion irreversible de la
enfermedad base

Fracaso técnico o clinico de la
VMNI sin alternativas

Plan de atencién acordado
contempla la retirada

Como se reconoce

Clinica + juicio del equipo

Escalas de sintomas +

observacion

Rechazo, agitacién con mascarilla

Conversacién documentada

Consenso del equipo

Revisién de pardmetros y titulacion

PAA firmada

Signos que alertan de deterioro irreversible (fase agonica)

Patron respiratorio agénico (Cheyne-Stokes, apneico) - extremidades moteadas y frias (livedo
reticularis) - pérdida de conciencia / sedacion espontanea profunda - ausencia de respuesta a
estimulos verbales - oliguria o anuria - dificultad para deglutir saliva - estertor preagénico.
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Evaluacion critica: tolerancia sin ventilador (Kettemann 2017, Faull 2020)

CON TOLERANCIA SIN VENTILADOR Puede SIN TOLERANCIA SIN VENTILADOR Muerte
sobrevivir cierto tiempo sin VMNI Sintomas inmediata esperada al retirar la VMNI Riesgo alto
manejables con opioides titulados Tiempo hasta de disnea y distrés severo agudo Tiempo hasta
fallecimiento: variable (minutos-horas-dias) — fallecimiento: muy breve (<30 min) — Abordaje:
Abordaje: ASC (Augmented Symptom Control) — CDS (Continuous Deep Sedation) — Retirar solo tras
Puede retirarse gradualmente la interfase confirmar sedacion profunda Requiere entorno
Apropiado para domicilio / hospicio con equipo de soporte (hospital / UCIP / domicilio

con CPP 24h)

La decision farmacologica se dispara aqui ASC busca mantener al paciente somnoliento pero con
respuesta (RASS -1 a -2). CDS busca ausencia de respuesta a estimulos (RASS -4 a -5). La intencion y la
monitorizacion son diferentes aunque los farmacos sean los mismos.

6.4 Evaluacion previa a la retirada

Checklist clinico previo

O Diagnéstico confirmado y estadio documentado
en historia clinica

O PAA (Planificacion Anticipada de la Atencion)
actualizada y accesible

O Orden de No Reanimacion (ONR) documentada si
procede
O Evaluacion de la tolerancia sin ventilador (prueba

breve si la situacion lo permite)

O Escala de disnea registrada (RDOS si no verbal; EVA
o Borg si verbal)

O Estado de conciencia evaluado (AVPU / GCS /
COMFORT-B)
O Medicacion de confort prescrita, preparada y

disponible ANTES de retirar

O Bomba de infusiéon SC o IV disponible en el entorno

O Entorno acordado con la familia (domicilio, hospicio,
hospital)

O Personal de soporte identificado (enfermeria, médico

localizable, psic6logo)
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Escalas de sintomas a utilizar

Escala Poblacion

RDOS (Respiratory No verbal / lactante /

Distress Observation sedado

Scale)

COMFORT-B Neonato a adolescente
EVA / NRS >6 afos, capaz de

comunicar

Nivel de conciencia/
agitacion

RASS (Richmond
Agitation-Sedation)

Borg modificada >8 afios

Punto de alarma

=3 = distrés respiratorio

>17 = sedacion
insuficiente

>4/10 = disnea moderada

-2 a -3 objetivo ASC -
-4 a -5 objetivo CDS

>5/10 = disnea
significativa

Evidencia

Fehnel 2025; Mazzu
2023
Bermudez-Barrezueta
2024

Uso estandar CPP

Broden 2022

Uso estandar CPP

6.5 Comunicacion con la familia y proceso de decision

El factor mas protector Wilson 2024: la comunicacion anticipada y honesta sobre el proceso de morir es
el factor mas protector frente a la ansiedad familiar durante y después de la retirada. Cox 2024: el
trabajo en equipo y la presencia de un clinico con formacion en CPP son factores protectores para el

equipo asistencial.

Reunion familiar estructurada (al menos 2 miembros del equipo)

Los objetivos son explicar el prondstico y la situacién actual en términos comprensibles; describir qué
se retira, como y qué ocurrira después; abordar los miedos mas frecuentes (« ¢ sufrira?», «;se

ahogara?», «;lo estamos abandonando?»); confirmar que el confort es la prioridad absoluta y que la
medicacion se administrara de forma preventiva; acordar lugar preferido y personas presentes; obtener

y documentar el consentimiento.

Mensajes clave para la familia (plantilla)

Qué decir «La retirada del soporte respiratorio no significa abandonar a vuestro hijo. Significa cambiar
el objetivo de la asistencia: de prolongar la vida a asegurar que viva sus ultimas horas con el maximo
confort y dignidad, acompanado por las personas que mas quiere.» «Tenemos medicacion lista para
evitar que sienta ahogo o dolor. La usaremos de forma preventiva, antes de retirar el soporte, y la
ajustaremos de forma continua seguin sus necesidades.» «Podéis estar con él/ella. No existe una forma

incorrecta de despedirse.»

Planificacion anticipada: lo que debe estar definido y documentado

* Momento previsto: preferir horario diurno (mayor disponibilidad del equipo y facilita

presencia familiar).

* Lugar: domicilio / unidad de CPP / planta / UCIP (segun preferencia familiar, dependencia

técnica y recursos).
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* Personas presentes: familiares, cuidadores, equipo minimo indispensable.

* Quién administra la medicaciéon: médico o enfermera designada.

* Tipo de retirada: gradual (reduccion progresiva de parametros) vs directa (retirada
inmediata de la interfase).

« Plan ante sintomas no controlados: dosis de rescate predefinidas y disponibles.

6.6 Eleccion del entorno

Entorno

Domicilio

Hospicio / CPP

Hospital (planta)

UCIP

Indicaciones

Familia preparada;
tolerancia parcial; CPP
domiciliario disponible

Estandar de oro (Faull
2020: 48% adultos)

Paciente estable que
puede ser trasladado

Paciente inestable;
dependencia de multiples
soportes

Ventajas

Maxima intimidad;
entorno conocido;
preferencia familiar

Equipo especializado;
entorno tranquilo; soporte
emocional

Recursos técnicos;
acceso a medicacion IV

Maxima seguridad
técnica; monitorizacion

Requisitos minimos

Equipo CPP de guardia
24h; medicacion en el
domicilio; bomba SC

Unidad de CPP con
experiencia; habitacion
individual

Habitacién individual;
médico disponible;
enfermeria CPP

Riesgo de muerte en
entorno tecnificado;
adaptar el ambiente

Evidencia practica (Faull 2020, n=46 retiradas NIV en adultos NMD) 43% en domicilio, 48% en hospicio,
89% recibieron opioides y/o sedantes, ningun caso requirié ingreso urgente no planificado por pérdida
de control sintomatico. — Con preparacion adecuada, el domicilio es seguro.

6.7 Sedoanalgesia: pauta farmacoldgica

Principios generales

La medicacion de confort debe prescribirse y prepararse ANTES de retirar el soporte (anticipatory
dosing). Fehnel 2025 (n=153): la dosificacion anticipada de opioides antes de la retirada se asocié a
menor riesgo de episodios de distrés (alRR 0,74, IC 95% 0,55-0,99). En adultos el 91% presenta al
menos un episodio de distrés post-retirada, dato que justifica la premedicacion sistematica. En
pediatria, Affonseca 2019 confirmé opioides y benzodiazepinas como farmacos principales para control
de disnea y dolor en la extubacién paliativa. Fischer 2025 (encuesta pediatrica): midazolam 85%,
opioides 78% son los farmacos mas utilizados en sedacion paliativa terapéutica en nifios.

Via de eleccion: SC en domicilio, IV en hospital o si ya existe acceso venoso.
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Tabla farmacoloégica

Farmaco

Morfina (12 linea
disnea)

Fentanilo

Midazolam (12
linea ansiedad)

Lorazepam

Levomepromazina

Fenobarbital

Clonazepam

Dexmedetomidina

Inicio

0,05-0,1 mg/kg SC/
IV c/4h - 1IC
0,01-0,03 mg/kg/h

0,5-1 mcg/kg c/4h
SC/IV -1C 0,5-2
mcg/kg/h

0,05-0,1 mg/kg SC/
IV c/4h - IC
0,03-0,1 mg/kg/h

0,025-0,05 mg/kg ¢/
4-6h SL/SC

0,5-1 mg/kg/dia IC
SC

2-5 mg/kg/dia IC
SC

0,01-0,05 mg/kg c/
8-12h SC/SL

IC 0,2-0,7 mcg/kg/h
v

Bolus/max

0,2 mg/kg/dosis -
sin techo en CPP

5 mcg/kg/dosis

0,2 mg/kg bolus

0,1 mg/kg/dosis

1 mg/kg/dia

10 mg/kg carga

0,1 mg/kg/dosis

1,5 mcg/kg/h

Via

SC/IV

SC/IV/TTS

SC/IV/SL

SL/SC

SC

SC/IV

SC/SL

Indicacion en CPP
pediatrico

Disnea; control del
sintoma principal

Alternativa a
morfina si IR;
parche si dolor
crénico previo

Ansiedad,
agitacién, sedacion

Alternativa domicilio
(SL); vida media
mas larga

Sedacion profunda;
agitacion
refractaria;
antiemético

Sedacién profunda
refractaria; bomba
domiciliaria

Complemento a
midazolam;
convulsiones

Adjuvante UCI;
sedacion con
menos depresion
respiratoria

Sobre las dosis Orientativas. En el contexto paliativo NO existe techo cuando el objetivo es el control
del sintoma. La dosis adecuada es la que alivia el sufrimiento (principio del doble efecto). Ajustar
siempre segun respuesta clinica con RDOS/COMFORT-B/RASS. Individualizar por peso, funcion renal/
hepatica y medicacion previa.
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Esquemas segun escenario clinico

ESCENARIO A: ASC (con tolerancia parcial) OBJETIVO: RASS -1 a -2 (somnoliento, despierta con
estimulo verbal suave) 1. Morfina 0,05-0,1 mg/kg SC + Midazolam 0,05 mg/kg SC — 30-45 min antes de
retirar 2. Infusién continua SC: Morfina 0,02 mg/kg/h + Midazolam 0,04 mg/kg/h 3. Bolus de rescate c/
20-30 min si RDOS =3 o COMFORT-B 217: Morfina 0,05-0,1 mg/kg SC + Midazolam 0,05 mg/kg SC 4. Si
agitacion: Levomepromazina 0,25-0,5 mg/kg SC bolus 5. Monitorizacion: RDOS/COMFORT-B ¢/15-30 min
hasta el fallecimiento Faull 2020: dosis media en adultos NMD (morfina 20,6 mg, midazolam 25,8 mg)

ESCENARIO B: CDS (sin tolerancia sin ventilador) OBJETIVO: RASS -4 a -5 (no respuesta a estimulos;
ausencia de distrés) 1. Carga de sedacion profunda ANTES de retirar la interfase: Morfina 0,1-0,15 mg/kg
IV/SC + Midazolam 0,1-0,2 mg/kg IV/SC — esperar 15-30 min y confirmar RASS -4/-5 y RDOS <3 antes
de retirar 2. Infusién continua desde el inicio: Morfina 0,03-0,05 mg/kg/h + Midazolam 0,06-0,12 mg/kg/h
— si insuficiente: + Levomepromazina 0,5-1 mg/kg/dia IC o Fenobarbital 3-5 mg/kg/dia 3. Bolus de
rescate si cualquier signo de distrés (RDOS =3): 10% de la dosis diaria de cada farmaco, repetible c/15
min 4. NO retirar la interfase hasta confirmar sedacion profunda estable Kettemann 2017: tiempo medio
hasta fallecimiento en CDS = 0,3 h (18 min) con un rango de 12 a 36 min

ESCENARIO C: Estertor preagonico / hipersecreciones Butilescopolamina (Buscapina): 0,3-0,5 mg/kg/
dia SC en IC 0 0,1 mg/kg c¢/6-8h SC Glicopirrolato (si disponible): 4-10 mcg/kg c/4-6h SC (menor efecto
SNC) NO aspirar secreciones de forma invasiva — aumenta el distrés Higiene de boca y labios con
gasas humedas - posicion lateral de seguridad si es posible
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6.8 Protocolo paso a paso
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Paso Accion

1. Confirmar y documentar la decision Verificar PAA actualizada, consentimiento
documentado, acuerdo equipo-familia. Identificar el
médico responsable. Registro en historia clinica de la
indicacion, proceso y firmantes.

2. Preparar el entorno y el equipo Habitacién individual con luz regulable, espacio para
la familia. Enfermeria designada presente. Retirar o
silenciar alarmas no imprescindibles. Medicacion de
rescate a pie de cama. Médico localizable. Si
domicilio: equipo CPP accesible por teléfono/
presencia.

3. Acompanar y preparar a la familia Reunién breve antes de iniciar para responder dudas
finales. Explicar la secuencia. Ofrecer apoyo
psicolégico o social si no se ha hecho. Confirmar
personas presentes. Evitar lenguaje técnico: «le
daremos medicacion para que esté tranquilo y sin
ahogo».

4. Sedoanalgesia anticipada (premedicacion) 30-45 min antes de retirar: morfina + midazolam SC/IV
segun escenario A o B. Evaluar efecto: RDOS <3,
COMFORT-B <17, RASS -2 a -4. NO retirar la VMNI
hasta efecto analgosedante satisfactorio.

5. Retirar la VMNI GRADUAL: | IPAP 2 cmH,0 ¢/10-15 min — | EPAP
— retirar O, suplementario — retirar interfase. Vigilar
confort en cada paso; rescatar si RDOS >3.
DIRECTA: retirar la interfase en un Unico paso tras
confirmar RASS -4/-5. Tiempo hasta fallecimiento:
muy variable (15 min a 54 h en NIV, Faull 2020).

6. Monitorizacion y ajuste continuo RDOS/COMFORT-B ¢/10-15 min inicialmente, luego ¢/
30 min. Rescates si cualquier signo de distrés.
Aumentar IC un 25-50% si >2 rescates en 1 h.
Registrar cada dosis y respuesta. Evitar
monitorizacioén técnica invasiva (SpO-, FR, FC) que
distrae a la familia; si se usa, no informar valores a la
familia.

7. Cuidados durante la fase agonica Higiene bucal ¢/2-4 h. Cambios posturales suaves.
Crema hidratante en zonas de presion de la interfase
retirada. Estertor: butilescopolamina SC. Habitacion
en silencio; musica o lecturas si la familia lo desea.
Enfermeria presente continuamente. Dar espacio a la
familia para el contacto fisico.

8. Acompanamiento hasta el fallecimiento Médico confirma el fallecimiento en el entorno.
Comunicacién calmada a la familia. Tiempo sin prisas
para la despedida. Registrar hora, lugar y
circunstancias. Informar al médico de guardia si el
fallecimiento ocurre fuera del horario habitual.
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6.9 Cuidados post-fallecimiento y soporte al duelo

Atencion inmediata a la familia
 Tiempo ilimitado para el contacto con el cuerpo del nifo.
* Retirar el equipo de soporte de forma discreta y no urgente.
* Ofrecer privacidad para el llanto y la despedida.

* Informar sobre los tramites administrativos de forma diferida (nunca inmediatamente tras el
fallecimiento).

* Asegurar que la familia no se marcha sola: contactar con un familiar de apoyo si es
necesario.

Plan de seguimiento del duelo

« Contacto proactivo por teléfono a los 3-7 dias del fallecimiento (enfermeria o trabajador
social).

» Consulta de seguimiento de duelo a las 4-6 semanas (psicologia clinica o0 médico de
CPP).

« Identificar y derivar a programa de duelo complicado si aparecen signos de alarma
(aislamiento, ideacién suicida en padres, duelo bloqueado en hermanos).

« Carta o tarjeta de condolencias del equipo, una practica muy valorada por las familias en
la literatura.

6.10 Soporte al equipo e indicadores de calidad

Medidas de soporte al equipo (Cox 2024)

La retirada es un proceso emocionalmente intenso para los profesionales, con impacto positivo
(cuando se vive como cumplimiento de los deseos del paciente) y negativo (cuando hay incertidumbre,
expectativas desajustadas o falta de formacién).

* Briefing previo del equipo: revisar el plan, aclarar roles, prever contingencias.

* Presencia de al menos un profesional con experiencia en CPP durante el proceso.
* Debriefing tras el fallecimiento (24-72 h) en equipo, con espacio para la emocion.

* Supervision psicoldgica accesible para profesionales que lo necesiten.

» Formacioén continuada especifica en retirada de soporte en CPP.

» Reunion de analisis del caso si surgen conflictos éticos o expectativas no cumplidas.

* Reconocimiento explicito del trabajo bien hecho por parte del servicio.

Documentacion clinica minima obligatoria

Diagnéstico, estadio y prondstico - PAA con fecha y firmantes - proceso de toma de decisiones (quién,
cuando, qué se acordo) - consentimiento (verbal anotado o escrito) - evaluacion de tolerancia sin
ventilador - escalas pre-retirada (RDOS, COMFORT-B, RASS) - farmacos prescritos (nombre, dosis,
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via, hora) - hora y tipo de retirada (gradual o directa) - evolucion tras la retirada (sintomas, farmacos,
respuesta) - hora, lugar y circunstancias del fallecimiento - personas presentes - plan de seguimiento
del duelo.

Indicadores de calidad (umbrales sugeridos)

Indicador Umbral Periodicidad
% retiradas con sedoanalgesia prescrita antes del proceso 100% Semestral

% retiradas con PAA documentada previamente > 90% Semestral

% retiradas con RDOS/COMFORT-B registrada antes y después > 85% Semestral

% pacientes que fallecen en el lugar preferido por la familia >70% Anual

% familias con contacto de seguimiento en los 7 dias post > 90% Semestral

% equipos con debriefing post-caso documentado > 80% Semestral
Tasa de episodios de distrés severo no controlado <5% Semestral

Resumen operativo de la retirada 1. Confirma el escenario — ¢tolera sin ventilador? — ASC (RASS
-1/-2) o CDS (RASS -4/-5). 2. Premedica 30-45 min antes: morfina + midazolam. No retirar hasta RDOS
<3. 3. Retirada gradual (ASC con tolerancia) o directa (CDS, tras sedacion profunda). 4. Rescata si RDOS
23. Sube la infusion 25-50% si >2 rescates/h. 5. Acompana: familia + equipo. Debriefing tras el
fallecimiento.
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7. Tabla sintesis: parametros iniciales de
ventilacion

Como leer esta tabla Valores de PARTIDA, no de destino. Cada paciente debe titrarse con gasometria,
mecanica respiratoria y respuesta clinica en las primeras horas. La tabla esta organizada por TIPO DE

FALLO (I/11/11) y por EDAD (neonato, lactante, preescolar, escolar, adolescente, >15 a / adulto).

Leyenda de grupos de edad

Neonato 0-28

d

7.1 Fallo tipo I: Hipoxémico

Lactante 1-12

m

a

Preescolar 1-5

Escolar 5-10 a

Adolescente

10-15a

Adulto >15 a

PARDS, neumonia, bronquiolitis grave, DBP, SDRA. Palanca principal: PEEP + FiO. + Pmean.
Objetivo: reclutar alvéolos, proteger pulmén (Vi 4-8 ml/kg, Pplat <30, AP <15).

Parametro Neonato Lactante 1-5a 5-10 a 10-15a >15a

Modo PC+VG o PC- VC-AC+VG o | VC-AC+VG VC-AC o VC-AC
HFOV SIMV+VG PC-SIMV PSV+VG (ARDSnNet)

Vit (ml/kg 4-5 5-7 5-7 5-8 5-8 4-6

ideal)

Pplat <25 <28 <28 <28-30 <28-30 <30

(cmH:0)

AP (driving) = <12-13 <14 <15 <15 <14-15 <14

PEEP inicial @ 5-7 6-8 6-10 8-10 8-12 10-12 (hasta

15)

FiO- inicial 0,4-0,6 0,4-0,6 0,4-0,6 0,4-0,6 0,4-0,6 0,4-0,6

FR (rpm) 30-40 25-30 20-25 16-22 14-18 12-16

Ti (s) 0,3-0,4 0,5-0,7 0,7-0,9 0,8-1,0 0,9-1,0 1,0 (LE 1:2)

SatO- 91-95% 92-97% 92-97% 92-97% 92-97% 88-95%

objetivo

pH objetivo >7,25 >7,25 >7,25 >7,25 >7,20-7,25 >7,20

Rescate HFQV, surf, HFOV, Prono, BNM, | Prono, BNM, | Prono, BNM, | Prono 16h,
iNO, ECMO prono, iNO, ECMO ECMO ECMO BNM, ECMO

ECMO
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7.2 Fallo tipo Il: Hipercapnico

ENM, SHCC, obstructivo, fallo de bomba. Palanca principal: IPAP/Vt + FR respaldo. Modo: BiPAP-ST.
FiO; habitual = 0,21.

Parametro Neonato Lactante 1-5a 5-10 a 10-15a >15a

Modo (VNI) BiPAP ST/ BiPAP ST/ BiPAP ST/ BiPAP ST/ BiPAP ST/ BiPAP ST
PC-SIMV PSV+backup = AVAPS AVAPS AVAPS (high-

intensity)

IPAP inicial 10-14 10-14 12-14 12-16 14-18 16-22

EPAP 4-5 4-5 4-5 4-6 4-6 4-6

AP (PS) 6-10 8-10 8-10 8-12 10-14 12-18

Vit (ml/kg 5-7 6-8 6-8 6-10 6-10 8-10

ideal)

FR respaldo 35-40 28-36 22-26 18-22 16-20 12-16

Ti 0,3-0,4 0,5-0,7 0,7-0,9 0,8-1,0 0,9-1,1 1,0-1,2

FiO- 0,21-0,3 0,21 0,21 0,21 0,21 0,21

PaCO- 45-55 40-50 <50 <45 <45 <45

objetivo

Interfaz Nasal Nasal Nasal Nasal/ Nasal/pipeta | Nasal/

nasobucal diurna pipeta/FF

Monitorizacién = TcPCO; + TcPCO; noct | TcPCO; noct | TcPCO: + TcPCO:; + TcPCO:; +

SpO: cont. + BIS + BIS BIS + PSG BIS BIS + ABG

7.3 Fallo tipo llI: Mixto

Descompensacion del CCC, status asmatico agotado, DBP+ENM, FQ exacerbada. Combinar
estrategias. Vigilar auto-PEEP, hemodinamia, asincronias. Hipercapnia permisiva pH >7,20-7,25.
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Parametro

Modo

Vit (ml/kg
ideal)

Pplat

AP

PEEP
FiO-

FR

Ti

PS (PSV)

SatO-
objetivo

Vigilancia

Neonato

PC-
SIMV+VG /
HFOV

5-6

<28

<13

0,3-0,5
30-40
0,3-0,4
6-10

91-95

Hemod, PH
persist.

Lactante

PC-
SIMV+VG o
PSV+VG

6-7

<28
<14
6-8
0,3-0,5
25-30
0,5-0,7
8-12

92-96

Auto-PEEP,
hemod.

7.4 Mini-guia de bolsillo

1-5a

PC-
SIMV+VG o
PSV+VG

6-8

<28-30
<15
6-10
0,3-0,5
20-25
0,7-0,9
10-14

92-96

Auto-PEEP,
asincr., VILI

5-10 a

PSV+VG o
VC-AC

<28-30
<15
6-10
0,3-0,5
18-22
0,8-1,0
10-14

92-96

Auto-PEEP,
asincr., VILI

10-15a

PSV+VG o
VC-AC

<30
<14-15
8-10
0,3-0,5
14-18
0,9-1,1
12-16

92-96

Auto-PEEP,
carga
cardiaca

>15a

VC-AC/
PSV+VG/
APRV

6-8

<30
<14
8-12
0,3-0,5
12-16
1,0-1,2
12-20

88-95

Auto-PEEP,
carga
cardiaca

Para tener a mano Estas son las decisiones de primera hora ante un paciente que inicia VM, sintetizadas

al maximo.

1. ¢ Qué tipo de fallo tengo?

PaO: | TIPO | Accién: T PEEP + 1

FiO-

T FR

2. Modo inicial por defecto

PaCO: 1 TIPO Il Accién: 1 IPAP +

Los dos TIPO lll Accioén:
Combinar, vigilar

* Tipo I: PC-SIMV+VG o VC-AC con Vt 5-7 mi/kg, PEEP 8-10, FiO, minima necesaria, Pplat

<28.

* Tipo II: BiPAP-ST con IPAP 12-16 / EPAP 4-5, FR respaldo segun edad, FiO, 0,21.

* Tipo lll: PSV+VG o PC-SIMV+VG con Vt 6-8 ml/kg, PEEP 6-10, FiO; 0,3-0,5, hipercapnia
permisiva pH >7,20.
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3. Titulacion en las primeras horas

Variable alterada Accidén inmediata Vigilar

SpO: baja 1 FiO, primero; si >0,6 mantenida Hemodinamia con PEEP altas
— 1 PEEP2en2

PaCO: alta, pH <7,20 1 FR o 1 Vt (si protector lo permite) | Fuga, obstruccion, auto-PEEP,
asincronia
Pplat >30/ AP >15 | Vt; optimizar PEEP; aceptar Cumplimiento protector es
hipercapnia permisiva PRIORIDAD
Auto-PEEP en obstructivo | FR, 1 Te; | Vt; broncodilatadores =~ Empeoramiento hemodinamico
Asincronia paciente-ventilador Revisar trigger, ciclado, fugas; Esfuerzos ineficaces, doble trigger

ajustar Ti min/max

7.5 Abreviaturas usadas en la tabla sintesis

VC-AC Volume control assist- PC-SIMV Pressure control SIMV
control

PSV Pressure support VG Volume guarantee
ventilation

AVAPS Average volume-assured | BiPAP ST Bilevel spontaneous/
PS timed

HFOV High-frequency APRV Airway pressure release
oscillatory ventilation ventilation

PIP Peak inspiratory pressure | Pplat Plateau pressure

AP Driving pressure (Pplat = = PEEP Positive end-expiratory
PEEP) pressure

Ti Tiempo inspiratorio l:E Relacion inspiracién/

espiracion
BNM Bloqueantes iNO Oxido nitrico inhalado

neuromusculares

TcPCO- CO:; transcutanea EtCO: CO; al final de la
espiracion
BIS Built-in software PSG Polisomnografia

(software interno)
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