
Archivos de Pediatría del Uruguay 2024; 95(2)

Revisión Arch Pediatr Urug 2024; 95(2): e902
doi: 10.31134/AP.95.2.20

Extubación de pacientes con atrofia 
muscular espinal tipo 1. Revisión 
bibliográfica
Extubation of patients with type 1 spinal muscular atrophy. Literature review 
Extubação de pacientes com atrofia muscular espinhal tipo 1. Revisão de literatura

Antonio Huerta1,3, Carlos Valdebenito1,2, Ana Manresa3,4, 
Victoria Herrero3,5, Francisco Prado1-3

1. Lic. Magíster. Unidad Hospitalización Domiciliaria Pediátrica de Niños(as) y Adolescentes con Necesidades Especiales de 
Atención en Salud. Hospital Clínico San Borja Arriarán. Santiago. Chile.
2. Dr. Depto. Pediatría y Cirugía Infantil. Campus Centro. Facultad de Medicina Universidad de Chile. Santiago. Chile.
3. Lic. Grupo Iberoamericano Cuidados Respiratorios en Enfermedades Neuromusculares.
4. Lic. NeumoHome Respiratory Care. Ciudad de Mendoza. Argentina.
5. Lic. Servicio Kinesiología. Clínica Zabala. Swiss Medical. Ciudad Bs.As. Argentina. 
Hospital Clínico San Borja Arriarán. Facultad de Medicina. Universidad de Chile. Santiago. Chile.
Respiratory Care. Clínica Zabala. Swiss Medical. Argentina.
Trabajo inédito. 
Declaramos no tener conflictos de intereses.
Este trabajo ha sido aprobado unánimemente por el Comité Editorial.
Fecha recibido: 5 julio 2023.
Fecha aprobado: 19 marzo 2024.

Resumen
La atrofia muscular espinal 5q, en su modalidad de presentación temprana, se asocia a eventos de 
insuficiencia ventilatoria dentro del primer año de vida, incluso en aquellos pacientes con inter-
vención farmacológica específica. Esta evolución se debe al compromiso de los músculos inspira-
torios, espiratorios y de la deglución con impacto adicional y relevante en la capacidad tusígena. 
El soporte ventilatorio no invasivo, sumado a estrategias de reclutamiento de volumen pulmonar, 
y facilitación de la tos manual y mecánica, son herramientas que logran evitarlos. Sin embargo, 
si estos pacientes requieren ser intubados, son difícilmente extubables con los protocolos habi-
tualmente utilizados en las unidades de cuidado intensivo pediátrico. Este artículo de revisión 
aborda la información existente para evitar que el fallo ventilatorio y la intubación deriven en una 
traqueostomía como interfase para la ventilación mecánica invasiva. Detalla aquellos protocolos 
de destete en atrofia muscular espinal, que al igual que en otros pacientes con enfermedades 
neuromusculares sin compromiso de la primera motoneurona, permiten la transición al soporte 
ventilatorio no invasivo.

Atrofia Muscular Espinal
Desconexión del Ventilador
Ventilación no Invasiva
Respiración Artificial
Extubación Traqueal

Palabras clave:

Summary

5q spinal muscular atrophy, at early presentation, is associated with events of ventilatory failure 
within the first year of life, even in those patients with specific pharmacological intervention. 
This evolution is due to the involvement of the inspiratory, expiratory and swallowing muscles 
with an additional and relevant impact on coughing capacity. Non-invasive ventilatory support, 
added to lung volume recruitment strategies, and facilitation of manual and mechanical cough, 
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Resumo

A atrofia muscular espinhal 5q, em sua 
apresentação precoce, está associada a 
eventos de insuficiência ventilatória no primeiro 
ano de vida, mesmo naqueles pacientes com 
intervenção farmacológica específica. Esta 
evolução deve-se ao comprometimento da 
musculatura inspiratória, expiratória e da 
deglutição com impacto adicional e relevante 
na capacidade de tosse. O suporte ventilatório 
não invasivo, somado às estratégias de 
recrutamento de volume pulmonar e 
facilitação da tosse manual e mecânica, 
são ferramentas que conseguem evitá-los. 
Porém, se esses pacientes necessitarem de 
intubação, serão difíceis de extubar com 
os protocolos habitualmente utilizados em 
unidades de terapia intensiva pediátrica. 
Este artigo de revisão aborda as informações 
existentes para evitar que a falha ventilatória 
e a intubação levem à traqueostomia como 
interface para ventilação mecânica invasiva. 
Detalha os protocolos de desmame na atrofia 
muscular espinhal, que, como em outros 
pacientes com doenças neuromusculares 
sem comprometimento do primeiro neurônio 
motor, permitem a transição para suporte 
ventilatório não invasivo.

Spinal Muscular Atrophy
Ventilator Disconnection
Non-invasive Ventilation
Artificial Respiration
Tracheal Extubation

Key words: 

Palavras chave: Atrofia Muscular Espinhal
Desconexão do Ventilador
Ventilação não Invasiva
Respiração Artificial
Extubação Traqueal

Introducción
La atrofia muscular espinal (AME) 5q es una enferme-
dad neuromuscular generada por la mutación en el gen 
SMN1(1). Posee una incidencia aproximada de 1 en 
10.000 recién nacidos y se considera la causa genética 
más frecuente de muerte en la infancia(2-4). La AME 
se hereda como un trastorno autosómico recesivo en 
el cromosoma 5q13(5-7) que afecta la supervivencia de 
las motoneuronas. Se caracteriza por hipotonía, atro-
fia muscular progresiva, debilidad axial y proximal, 
afectando además a los músculos respiratorios y a los 
músculos bulbares inervados (MBI), causando insu-
ficiencia ventilatoria y tusígena(8,9). Habitualmente la 
sospecha clínica está dada por hipotonía marcada en 
los primeros meses de vida, con extremidades infe-
riores en flexión y rotación externa (postura de rana), 
respiración paradojal y fasciculaciones linguales (en 
presentaciones más severas) o retraso del desarrollo 
psicomotor (en presentaciones más leves)(10). Actual-
mente en muchos países se diagnostica precozmente 
a través del screening neonatal e incluso antes del na-
cimiento por medio de pruebas durante el embarazo o 
exámenes sanguíneos a la madre(11). Si no fue posible 
realizar un diagnóstico precoz de la enfermedad y se 
presenta la sospecha clínica de AME, esta debe ser 
confirmada a través de un examen genético específico 
que verifique la deleción de exones del gen SMN1 y 
que además pueda informar del número de copias del 
gen SMN2. Este segundo gen y el número de copias 
existentes, presente solo en humanos, se relaciona in-
versamente con la severidad de la enfermedad, ya que 
usualmente a mayor número de copias del gen SMN2, 
el compromiso clínico es menos intenso(4,12). 

La AME se puede clasificar clínicamente en cua-
tro tipos de acuerdo a los hitos motores que puedan 
alcanzar los pacientes. La AME tipo 1 se define por la 
incapacidad de sentarse de forma independiente; tipo 
2, por la capacidad de sentarse, pero no caminar; tipo 
3, por la capacidad de caminar durante algún tiempo, 
y tipo 4, por inicio en la edad adulta(13). La AME tipo 
1 es el tipo más frecuente y afecta aproximadamente 
al 58% de todos los pacientes con AME(4). Los niños 
con AME tipo 1 suelen presentar dos o a veces tres 
copias de SMN2. Los que tienen tres copias suelen 
tener una forma de presentación menos progresiva o 
de aparición más tardía (tipo 1c) en comparación a los 

are tools used to avoid them. However, if 
these patients require intubation, they are 
difficult to extubate with the commonly used 
protocols in pediatric intensive care units. 
This article review addresses the existing 
information to prevent ventilatory failure and 
intubation leading to a tracheostomy as an 
interface for invasive prolonged mechanical 
ventilation. It describes the weaning protocols 
in spinal muscular atrophy, which, as in other 
patients with neuromuscular diseases without 
involvement of the first motor neuron, enable 
the transition to non-invasive ventilatory 
support.
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que tienen dos copias (tipo 1a o 1b)(4,12). 
Una clasificación complementaria a los hitos mo-

tores, en una línea de tiempo de presentación clíni-
ca y funcional, fue postulada considerando el estatus 
respiratorio alcanzado midiendo la capacidad vital al 
llanto (CVL), observando el compromiso deglutorio 
y pérdida de la autonomía respiratoria, y consideran-
do el momento de la dependencia continua de soporte 
ventilatorio(13). La debilidad progresiva de los mús-
culos intercostales da como resultado el desarrollo 
insuficiente de los vértices pulmonares con la forma 
típica de tórax en campana, junto con la presencia de 
respiración paradojal. Este hecho clínico, al existir 
indemnidad diafragmática, fija un criterio observacio-
nal básico para entender que ese paciente tiene una 
insuficiencia ventilatoria. Los volúmenes medidos de 
la CVL de los niños diagnosticados con AME 1 tiene 
gran relevancia, ya que ellos presentan mayor com-
promiso respiratorio, y mientras menores sean las 
CVL obtenidas, se relacionan con mayor severidad 
y precocidad, asociadas a tos ineficaz e incapacidad 
para eliminar las secreciones de las vías respiratorias 
inferiores, elementos condicionantes de fallo venti-
latorio(14,15). Es así, como la primera causa de muerte 
prematura evitable en los infantes con AME tipo 1 es 
el compromiso ventilatorio por falla de la bomba de 
los músculos respiratorios, principalmente los mús-
culos inspiratorios con respiración paradojal e inca-
pacidad para ventilar. También presentan debilidad de 
los músculos espiratorios con incapacidad para toser 
y de los MBI con incapacidad para deglutir y tener 
una protección glótica apropiada(16). Las condiciones 
antes mencionadas pueden llevar al fallo de la bomba 
ventilatoria con la consecuencia de intubación endo-
traqueal para ventilación mecánica invasiva, luego de 
lo cual estos pacientes son difícilmente detectables y 
presentan múltiples fallos de extubación. 

El objetivo de este artículo es hacer una revisión de 
los protocolos de extubación publicados en la literatu-
ra médica y actualizar las propuestas para estos fines 
en pacientes con AME tipo 1 con el propósito de evitar 
traqueostomías innecesarias. 

Metodología
Estrategia de búsqueda
Se realizó una búsqueda de literatura médica en la base 
de datos PubMed/MEDLINE y LILACS y la base de 
datos de texto completo SciELO. Las palabras clave 
“Spinal Muscular Atrophy”, “Weaning Ventilator”, 
“Noninvasive Ventilatory Support”, “Cough Assistan-
ce”, “Extubation” (y sus sinónimos en español) fueron 
utilizadas en combinación para la selección de los ar-
tículos. El resto de los artículos se obtuvo mediante 

la búsqueda de las referencias dentro de los estudios 
seleccionados.

Criterios de selección
Se incluyeron estudios realizados en pacientes pediá-
tricos con diagnóstico de AME tipo 1 y que requirie-
ron ventilación mecánica invasiva a través de tubo 
orotraqueal. Los autores debían reportar el uso de pro-
tocolo de extubación a terapias ventilatorias no invasi-
vas. Los trabajos podían estar escritos en español o en 
inglés, con acceso a texto completo.

La búsqueda inicial identificó 98 estudios que fue-
ron revisados por título y abstract en una primera ins-
tancia, y luego se evaluaron a texto completo aquellos 
considerados potencialmente incluibles. Finalmente, 
cuatro artículos cumplieron los criterios de selección 
establecidos para esta revisión.

Resultados
Se realizó una búsqueda bibliográfica de los métodos 
reportados para la extubación en pacientes con AME 
tipo 1 en la literatura médica en los últimos 30 años. Se 
incluyeron cuatro artículos en esta revisión que pue-
den observarse en la tabla 1. Todos los estudios fue-
ron desarrollados en Estados Unidos(5-7,15), analizando 
datos entre 1993 a 2018 de manera retrospectiva. Se 
incluyeron un total de 227 sujetos con diagnóstico de 
AME, de los cuales 203 correspondían a AME tipo 1.

En el año 2000, Bach y colaboradores(5) publicaron 
su protocolo original de extubación en 11 pacientes 
con diagnóstico de AME 1 que desarrollaron insufi-
ciencia respiratoria con necesidad de oxigenoterapia 
e intubación endotraqueal. El protocolo requería de 
estabilidad clínica, con resolución del compromiso 
del parénquima pulmonar previo a la extubación, una 
línea de SpO2 con oxígeno ambiente normalizada, uti-
lizando insuflación-exsuflación mecánica (IEM) con 
presiones de insuflación desde +25 a + 40 cm H2O 
y exsuflación de -25 a -40 cm H2O a través del tubo 
endotraqueal y posterior a la extubación, a través de 

Tabla 1. Estudios incluidos. 

Autor

Bach y 

cols(5) 

Bach y 

cols(6) 

Bach y 

cols(7)

Al-Subu 

y cols(15)

DiseñoPaís

2000

2002

2007

2023

Estados Unidos 

Estados Unidos

Estados Unidos

Estados Unidos

Observacional 

retrospectivo

Observacional 

retrospectivo

Observacional 

retrospectivo

  Observacional 

retrospectivo

Año de
publicación
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mascarilla nasobucal. Se intentó la extubación inde-
pendientemente de si el paciente estaba destetado o 
no del ventilador, y, una vez extubado, se le entregaba 
soporte ventilatorio no invasivo (SVN) vía nasal en el 
concepto de programación completa con un diferen-
cial de presión alto (>13 cm H2O) con IPAP máximo 
de 20 cm H2O, con el EPAP mínimo posible que per-
mitiera el ventilador (3 cm H2O) y sin la utilización 
de oxígeno suplementario. Por medio de este proto-
colo, 23 de 28 extubaciones fueron satisfactorias, con 
un porcentaje de éxito de 82%. Posteriormente, en el 
año 2002, Bach y colaboradores(6) presentan una nueva 
publicación siguiendo el mismo protocolo con la dife-
rencia de que en esta ocasión se utilizaron presiones 
de IEM de +35 a +40 y -35 a- 40 cm H2O. De los 31 
pacientes adscritos al protocolo, 26 fueron extubados 
satisfactoriamente, con un porcentaje de éxito de 85%. 

En el tercer reporte generado por Bach y colaborado-
res(7), en el año 2007, los investigadores presentaron 
datos de 74 pacientes AME tipo 1, quienes requirieron 
intubación endotraqueal, asociado a insuficiencia res-
piratoria, 61 fueron extubados satisfactoriamente si-
guiendo el mismo protocolo de las publicaciones ante-
riores, aunque con una leve diferencia presentada con 
respecto a los protocolos publicados anteriormente(5,6), 
donde en forma posterior a la extubación, si bien se 
mantuvo el diferencial de presión alto (> 13 cm H2O), 
las presiones de IPAP llegaron hasta 22 cm H2O, en 
comparación a los 20 cm H2O informados en 2002(6). 
Siguiendo este protocolo los investigadores obtuvie-
ron un porcentaje de éxito de 82,4%. 

El segundo protocolo existente en la literatura para 
pacientes con AME fue publicado muy recientemen-
te por Al-Subu y colaboradores(15). Se trata de un es-

Tabla 2. Resultados. 

Artículo Autores N total/ 
Extubaciones Resultado (Éxito)

Spinal 

Muscular 

Atrophy Type 

1*

A Noninvasi-

ve Respiratory 

Management 

Approach.

 

Spinal 

Muscular 

Atrophy Type 

1: Manage-

ment and 

Outcomes 

Long-Term 

Survival in 

Werding-Ho-

ffmann 

Disease.

Management 

of Critically 

Ill Patients 

with Spinal 

Muscular 

Atrophy 

Admitted with 

Acute 

Respiratory 

Failure. 

Al-Subu A, 

Adams C, 

Dykstra S, 

y Cols.

68 

pacientes / 

68 

extubaciones

Grupo 

protocolo = 

68

AME tipo 1 con insuficiencia respiratoria. 

Debilidad muscular esquelética y bulbar grave. 

Ningún paciente tenía movimientos funcionales 

de las extremidades o la capacidad de ingerir 

algún alimento por vía oral. Todos intubados en 

falla respiratoria con requerimiento de oxígeno 

y manejo convencional en cuanto a hidratación 

y nutrición por sondas de alimentación, pero no 

en cuanto a cuidados respiratorios. 

Pacientes con AME tipo 1 que desarrollaron 

insuficiencia respiratoria antes de los dos años.

Incapacidad de rodar o sentarse sin apoyo en 

cualquier momento.

AME tipo 1 típica.

Respiración paradojal.

Capacidad vital (de llanto o volitiva) <250 ml.

Uno o más episodios de insuficiencia 

respiratoria. Requiere apoyo respiratorio 

continuo antes de los 18 meses de edad. Pérdida 

de la capacidad de recibir cualquier nutrición 

por vía oral antes de los 24 meses de edad.

Pacientes AME tipos I o II en 

insuficiencia respiratoria aguda que 

ingresaron en la UCIP y fueron intubados. 

Bach JR, 

Niranjan V, 

Weaver B.

11 

pacientes/ 

48 

extubaciones

Grupo 

convencional 

= 20

Grupo 

protocolo

 = 28

N Grupos Criterios inclusión

Grupo convencional 

= 2/20 (10%)

Grupo protocolo 

= 23/28 (82%)

Bach JR, 

Braid JS, 

Plosky D, 

Nevado J, 

Weaver 

B.

56 

pacientes /

132 

extubaciones

Grupo 

protocolo = 31

Grupo 

convencional 

plus a PIP + 

PEEP = 22. 

Grupo 

convencional = 47

Grupo de protocolo 

= 26/31 (85%)

Grupo convencional 

plus a PIP + PEEP 

= 14/22 (67%)

Grupo convencional 

= 3/47 (6%)

Bach JR, 

Sinquee D, 

Weaver D, 

Komaroff 

E.

92 

pacientes

 / 194 

extubaciones

Grupo 

protocolo = 74

Grupo 

convencional plus 

a PIP + PEEP 

= 58

Grupo 

convencional = 62

Grupo protocolo 

= 61/74 (82,4%)

Grupo convencio-

nal plus a PIP + 

PEEP= 28/58 

(48,3%)

Grupo convencio-

nal = 6/62 (9,7%) 

Grupo protocolo

 = 62/68 (91,2%)
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Tabla 3. Comparación de protocolos de extubación.

Bach y colaboradores, 2000 Al-Subu y colaboradores, 2023

Preextubación
1. La administración de oxígeno se limita 

al 95% SaO
2
.

2. Insuflación-exsuflación mecánica 

utilizada a través del tubo a 25 a 40 cm de 

H
2
O a 25 a 40 cm H

2
O, hasta cada 10 

minutos, según sea necesario, para revertir 

la desaturación de oxihemoglobina debido 

a la acumulación de moco en las vías 

respiratorias y cuando hay evidencia 

auscultatoria de acumulación de 

secreción. Los impulsos abdominales se 

aplican durante la exsuflación. El tubo y 

las vías respiratorias superiores se 

succionan después de usar ayudas 

espiratorias, según sea necesario.

3. Ayudas espiratorias utilizadas cuando 

se produce la desaturación.

4. El destete del ventilador intentó sin 

permitir la hipercapnia. 

5. Se intentó la extubación independiente-

mente de si el paciente es o no un 

respirador destetado al cumplir con las 

siguientes condiciones:

Afebril sin necesidad de O
2
 suplementario 

para mantener SaO
2
 >94 %. Anomalías en 

radiografía de tórax normalizadas. 

Cualquier depresor respiratorio 

descontinuado.

Aspiración de secreciones solo se requiere 

una o dos veces cada 8 horas.

Coryza disminuyó lo suficiente como para 

que la succión nasal se requiera una vez 

cada 6 horas (importante para facilitar uso 

de interfaz nasal/máscara para la 

ventilación nasal posterior a la 

extubación).

Posextubación
6. Extubación a ventilación nasal continua 

y no oxígeno suplementario.

7. Retroalimentación de oximetría 

utilizada para guiar el uso de ayudas 

espiratorias, drenaje postural y fisioterapia 

respiratoria para revertir cualquier 

desaturación debido a la acumulación de 

moco en las vías respiratorias.

8. Con dificultades nasales de retención 

de CO
2
 o de sincronización del ventilador 

se eliminaron las fugas de la interfaz, se 

aumentó el soporte de presión y la tasa de 

ventilación, o el paciente cambió de 

BiPAP-ST a usar un ventilador con ciclo 

de volumen. La desaturación persistente 

de oxihemoglobina a pesar de la eucapnia 

y el uso agresivo de ayudas espiratorias 

indicaron dificultad respiratoria inminente 

y la necesidad de volver a intubar.

9. Después de la reintubación, el 

protocolo se utilizó para un segundo 

ensayo de extubación a la ventilación 

nasal, o después de una extubación 

exitosa, se suspendieron los broncodilata-

dores y la fisioterapia respiratoria y el 

paciente se destetó a la ventilación nasal 

nocturna.

10. El alta en casa después del SaO
2
 se 

mantuvo dentro de los límites normales 

durante dos días y cuando se necesitaba 

tos asistida cuatro veces al día.

Bach y colaboradores,
 2002

Bach y colaboradores, 
2007

Preextubación
Compromiso de 

parénquima pulmonar 

superado.

Normalizar saturación con 

FiO
2
 0,21

Utilización de IEM (± 

35/40) a través de TOT.

Extubación a SVN 

(diferencial de presión >13 

cm H
2
O)

FiO2 0.21.

Grupos de extubación
1.  Convencional 
PIP + PEEP no se usó 

inmediatamente después de 

la extubación.

2.  Convencional plus 

PIP + PEEP 

Uso de oxígeno 

suplementario. 

- Bajo span de PIP+PEEP 

posterior a la extubación.

3.  Protocolo 
SpO

2
 normal (>94%) en 

aire ambiente.

IEM se utilizó a presiones 

de 35 a 40 cm H
2
O a -35 a 

-40 cm H�O a través del 

tubo endotraqueal antes y a 

través de la interfaz 

oronasal después de la 

extubación. 

Se evitó el destete del 

ventilador a expensas de la 

hipercapnia.

La extubación se realizó 

independientemente del 

grado de dependencia del 

ventilador a PIP + PEEP de 

rango alto (>13 cm H�O), 

con interfaz nasal.

Sin oxígeno suplementario 

continuo posterior a la 

extubación para evitar la 

depresión del impulso 

ventilatorio y facilitar la 

retroalimentación de la 

oximetría. 

Preextubación
Compromiso de 

parénquima pulmonar 

superado.

Normalizar saturación con 

FiO
2
 0,21%

Utilización de IEM (± 

35/40) a través de TOT.

Extubación a SVN 

(diferencial de presión >13 

cm H
2
O)

FiO2 0,21.

Grupos de extubación
1.  Convencional 
Se utilizó oxígeno 

suplementario o CPAP 

después de la extubación

2.  Convencional plus 
Se usó PAP binivel 

posextubación.

3.  Protocolo 

SpO
2
 normal (>94%) en 

aire ambiente.

Se usó IEM a presiones de 

35 a 40 cm H
2
O a -35 a -40 

cm H�O a través del tubo 

endotraqueal antes y a 

través de la interfaz 

oronasal después de la 

extubación. 

No se destetó del ventilador 

y se intentó a expensas de 

la hipercapnia. 

Se realizó la extubación 

independientemente del 

grado de dependencia del 

ventilador, con PAP binivel 

de rango alto (>13 cm 

H
2
O), con interfaz nasal.

Sin oxígeno suplementario 

posterior a la extubación.

Preextubación
No requerimos que el niño esté en el aire 

ambiente.

Respirando espontáneamente antes de la 

extubación.

Limpieza agresiva y programada de las vías 

respiratorias en lugar de tratamientos “solo 

según sea necesario”.

Paciente tolere una PEEP de 5 cm H
2
O, que 

la frecuencia del ventilador sea igual a la 

frecuencia de VNI del hogar del paciente, 

que el paciente tolere suficiente presión de 

soporte para compensar la resistencia de los 

tubos endotraqueales de menor tamaño que 

suministren volúmenes corrientes 

fisiológicos.

Paciente tolere una FIO
2
 0,4 para lograr una 

SpO
2
 >90 -92%.

Afebril.

Tener menos de una cantidad moderada de 

secreciones delgadas, claras a blancas.

Ser tolerante a los tratamientos de limpieza 

de las vías respiratorias cada 4 horas.

IEM como IPV se realizan inmediatamente 

antes y después de la extubación; todos los 

pacientes son extubados a VNI y la 

frecuencia de limpieza de las vías 

respiratorias se cambia cada 2 horas 

inicialmente y luego se espacia según la 

tolerancia del niño y según su puntaje de 

protocolo.

Tratar de usar la interfaz de VNI que usa el 

paciente en el hogar del niño (nasal o de cara 

completa) y la máquina para hacerlo sentir 

más cómodo. Si un niño que usa la interfaz 

VNI nasal tiene una fuga significativa de aire 

por la boca, se puede usar una correa para la 

barbilla.

Posextubación
1. Extubar a ventilación nasal continua y sin 

O2 suplementario a BiPAP con configura-

ciones IPAP 14-20 (15) y EPAP 3-6 (5) 

utilizando el modo (S/T) con una frecuencia 

de respaldo para igualar la frecuencia 

respiratoria del paciente.

2. Si la saturación de oxígeno cae a <93% de 

forma aguda, realizar IEM y evalúe si el 

paciente necesita un tratamiento adicional. 

La máquina para la tos se puede utilizar con 

la frecuencia necesaria para eliminar las 

secreciones de las vías respiratorias 

inferiores. Si en el aire ambiente la SpO2 

permanece ≤93%, aplique un dispositivo de 

asistencia respiratoria (VNI o ventilador). Si 

la SpO2 sigue siendo ≤92%, aplique oxígeno 

suplementario al dispositivo de asistencia 

respiratoria y vuelva a evaluar la frecuencia 

de la terapia. Si el paciente requiere oxígeno 

suplementario, se debe agregar oxígeno a la 

máquina para la tos.

3. Siga el régimen de terapia normal de 

acuerdo con las pautas de puntuación y 

frecuencia de clasificación. El objetivo es 

usar VNI (BiPAP) por máscara nasal solo 

mientras duerme.
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tudio retrospectivo que analiza en un período de 15 
años los datos de 137 pacientes con AME tipos 1 y 2 
ingresados a un solo centro con insuficiencia respira-
toria y que fueron tratados con ventilación mecánica 
no invasiva y protocolos intensificados de IEM. Los 
autores refieren que alrededor del 50% de los ingresos 
requirieron intubación endotraqueal. Para el proceso 
de extubación utilizaron un protocolo que consideró 
como estándar de cuidado para la preparación de la 
extubación los siguientes pasos: tolerar un PEEP de 
5 cm H2O; que tuviese una frecuencia respiratoria 
del ventilador igual a la frecuencia de VNI utilizada 
previamente en el hogar; que el paciente tolerase una 
presión de soporte suficiente para compensar la resis-
tencia de los tubos endotraqueales de menor tamaño, 
que se suministren volúmenes corrientes fisiológicos 
y que el paciente tolerara una FiO2 ≤0,4 para lograr 
una SpO2 >90%-92%. Todos los pacientes fueron ex-
tubados a VNI entregada con el ventilador y la interfaz 
(nasal o facial completa) que utilizaban en el hogar en 
modo S/T con presiones de IPAP de 14-20 cm H2O y 
EPAP de 3-6 cm H2O. Los ciclos de IEM se realiza-
ron cada dos horas inicialmente y luego se distanciaba 
según tolerancia. La IEM se realizó a través de una 
máscara facial a una presión de insuflación de 30 a 40 
cm H2O y una presión de exsuflación de -30 a -40 cm 
H2O, con un mínimo de cuatro series de cinco respira-
ciones o hasta que se eliminaron las secreciones cada 
vez que se usó. De los 68 pacientes que requirieron 
de intubación endotraqueal, 61 fueron extubados sa-
tisfactoriamente, con un porcentaje de éxito de 91,1% 
en el primer intento. Los criterios de inclusión y los 
resultados se presentan en la tabla 2 y los protocolos 
se detallan en la tabla 3.

Discusión
Los niños con AME 1 que tienden a desarrollar insu-
ficiencia respiratoria aguda (IRA) generalmente antes 
de los 12 meses de vida, son intubados y solo 6% de 
las extubaciones convencionales son exitosas(6,16-18). 
Existen ciertas estrategias que pueden llevar a evitar 
la intubación endotraqueal cuando existe IRA en este 
tipo de pacientes. En el año 2014, Chen y colaborado-
res(19) presentaron un estudio prospectivo con el obje-
tivo de evaluar la eficacia y las complicaciones de la 
VNI combinada con asistencia mecánica de la tos en 
niños con enfermedad neuromuscular (ENM) que pre-
sentaron IRA. Las presiones utilizadas tanto en la VNI 
como en la IEM fueron en aumento hasta acercarse 
a los valores usados por Bach y colaboradores(5-7). Se 
describió un 75% de éxito para evitar la intubación, 
concluyendo los autores que la combinación de VNI 
más IEM es un enfoque seguro y eficaz para mejo-

rar rápidamente los índices fisiológicos y disminuir 
la necesidad de intubación en niños con enfermedad 
neuromuscular e IRA y ofrecer una buena alternativa 
para quienes se niegan a la intubación(19). En años pos-
teriores los mismos investigadores confirmaron estos 
resultados, resaltando la importancia del manejo pre-
coz con esta estrategia para evitar la intubación(20,21).

Los protocolos de extubación convencionales en 
UCIP, de pacientes sin ENM, tienen una baja tasa de 
fracaso, lo que lleva infrecuentemente a reintubacio-
nes y al requerimiento de traqueostomía. Estos pro-
tocolos incluyen pruebas de ventilación espontánea 
(PVE), y, en algunas situaciones, utilización de ven-
tilación mecánica no invasiva u oxigenoterapia con 
cánula nasal de alto flujo como escalón de bajada(22). 
En ENM y específicamente en pacientes AME los 
protocolos de extubación son menos conocidos por 
la escasa literatura existente, lo que lleva al fracaso 
de la extubación y en consecuencia, luego de uno o 
más intentos fallidos, se opta por la traqueostomía 
para ser transferidos a ventilación mecánica prolon-
gada(6,17,18,23-27). En la mayoría de los pacientes con 
AME tipo 1, luego de ser traqueostomizados, pierden 
la capacidad de respiración autónoma fuera del ven-
tilador de forma inmediata y definitiva, y se vuelven 
totalmente dependientes de ventilación mecánica por 
traqueostomía continua (VMTC). Los pacientes AME 
1 que son traqueostomizados antes de desarrollar el 
habla, no podrán adquirir nunca la habilidad para po-
der hablar(6,7); además, no debe olvidarse el riesgo la-
tente de complicaciones y accidentes de cánula que 
están presentes en los pacientes con vía aérea artificial 
y dependencia completa de VMTC.

Otra condición relevante que se suma a la debilidad 
de los músculos ventilatorios, al momento del destete 
de la ventilación mecánica invasiva (VMI) y agrega 
complejidad al proceso de extubación, es el compro-
miso de los MBI que resulta en un trastorno de la de-
glución y mala gestión de la saliva(28). Esta condición 
podría requerir de vía de alimentación especial, de 
preferencia gastrostomía, pero no necesariamente de 
traqueostomía.

En Latinoamérica, en el año 2020, en relación con 
la extubación de pacientes AME 1, Canzobre y cola-
boradores(29) reportaron el caso de un paciente de 5 
meses utilizando un protocolo de destete de la VMI, 
para su posterior extubación. El estudio cita el pro-
tocolo realizado por Bach y colaboradores(5-7) con la 
utilización de IEM, normalizando la SpO2 previo a la 
extubación a VNI. Los autores, además, describen la 
utilización de prueba de ventilación espontánea (PVE) 
previo a la extubación y posextubación, la utilización 
de VNI con presiones diferenciales bajas, presiones de 
fin de espiración altas y utilización de interfaz facial 
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completa. El resultado final no fue favorable, ya que 
pese a lograr la extubación, algunos días después el 
paciente requirió reintubación. Posteriormente, hubo 
una segunda extubación fallida, por lo cual se decidió 
traqueostomizar al paciente(29). 

Cabe destacar que el protocolo original utilizado 
por Bach y colaboradores(5-7) no considera la utiliza-
ción de PVE, ni de VNI con diferenciales de presión 
bajos, ni el uso de interfaz facial completo. La prue-
ba de ventilación espontánea es una práctica amplia-
mente utilizada y validada dentro de las unidades de 
pacientes críticos adultos como un estándar de evalua-
ción de la capacidad para ventilar autónomamente y 
que se realiza previo al destete de la VMI y la extuba-
ción. Su utilización en el contexto pediátrico con los 
mismos objetivos es también una práctica frecuente 
en las UCIP. La aplicación de esta prueba en pacien-
tes con ENM, especialmente en pacientes AME tipo 
1 intubados, es una práctica muy cuestionable. Los 
pacientes con AME tipo 1 presentan una debilidad 
muscular muy marcada, con respiración paradojal, 
capacidades vitales muy reducidas y fallo ventilato-
rio precoz antes de los 6 meses de vida. El incurrir 
en pruebas de ventilación espontánea previo a la ex-
tubación de un paciente con una condición basal tan 
disminuida es una práctica que no debería realizarse, 
ya que implica necesariamente fatigar la bomba mus-
cular ventilatoria previo a un proceso crítico como lo 
es la extubación. El paradigma clásico que se utiliza 
en las unidades de paciente crítico es el de destetar de 

la ventilación mecánica para luego extubar, proceso 
que debería cuestionarse en el contexto de pacientes 
con ENM, los cuales posiblemente y dependiendo de 
la severidad de su patología y condición, no puedan 
destetarse del soporte mecánico de la bomba y requie-
ran de SVN continuo para tener éxito en la extubación. 
Este hecho cobra la máxima relevancia en los niños 
con AME tipo 1.

Eventualmente, como lo detalla el protocolo del 
año 2000(5), de utilizarse equipos de ventilación para 
la entrega de presión en dos niveles, la EPAP utiliza-
da fue la mínima posible para asegurar el flujo bias 
necesario en estos equipamientos, pero no se utilizó 
el EPAP como una estrategia para lograr el recluta-
miento de la capacidad residual funcional frente a una 
estabilidad alveolar disminuida, como suele hacerse 
en las enfermedades del parénquima pulmonar, ya que 
esto no es necesario en pacientes con pulmón sano, 
donde al haber debilidad de los músculos respirato-
rios este objetivo es subsanado con el apropiado re-
clutamiento por un volumen corriente que normalice 
la hipoventilación. Además de que la presión al final 
de la espiración puede vincularse a consecuencias he-
modinámicas deletéreas y aumentar las fugas no in-
tencionales(26).

Si bien el protocolo original de Bach y colabora-
dores utiliza presión al final de la espiración, esta es-
trategia se fue optimizando a través de los años con 
la utilización de ventiladores no invasivos y circuitos 
de exhalación activa e interfases nasales no ventila-

Figura 1. Soporte Ventilatorio No Invasivo (SVNI).
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Figura 2. SVN con PEEP/EPAP= 0 cm H2O.

das que permiten ventilar con PEEP/EPAP = 0. Lo que 
también facilita, ante la presencia de sialorrea, que 
esta pueda fluir por gravedad(26). 

Los resultados reportados por Al-Subu y colabo-
radores(15) refuerzan la propuesta sustentada por Bach 
y colaboradores(5-7), más de 20 años antes, donde el 
eje principal para extubar un paciente con enfermedad 
neuromuscular es la estabilidad clínica del paciente, 
con mejoría de la insuficiencia respiratoria aguda pre-
vio a la extubación y la utilización de IEM con pre-
siones adecuadas (de al menos +40/-40 cm H2O) para 
despejar las vías aéreas antes y después del retiro del 

tubo endotraqueal, más la utilización del SVN inme-
diatamente en forma posterior a la extubación. Hay 
ciertos aspectos en los que difieren ambos protoco-
los, como es el uso de PEEP/EPAP de 5 cm H2O o 
FIO2 > 0,21 para extubar, pero que demuestran una 
alta tasa de éxito y lograron evitar múltiples procesos 
de extubación fallidos que finalmente terminarán en 
traqueostomías totalmente evitables.

En los equipos tratantes de las UCIP es frecuente la 
preocupación en torno a algunos aspectos que son par-
te de los protocolos de destete específico para AME 
y otras ENM propuestos por Bach y colaboradores. 

Figura 3. Propuesta de Extubación para Atrofia Muscular Espinal y otras Enfermedades Neuromusculares.
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En las enfermedades pulmonares u otras condicio-
nes con compromiso parenquimatoso del pulmón, las 
presiones de empuje programadas para la ventilación 
mecánica invasiva y también no invasiva están aso-
ciadas a los conceptos de ventilación protectora, con 
volúmenes corrientes (Vt) objetivos bajos. Pero, debe 
tenerse en cuenta que en el caso de las ENM y otras 
condiciones afines, el problema es la insuficiencia de 
los músculos de la bomba ventilatoria y a raíz de esto 
se compromete el parénquima pulmonar por atelec-
tasias y neumonías secundarias al fallo ventilatorio y 
tusígeno. En este sentido la utilización de SVN (Figu-
ra 1) considerando presiones inspiratorias pico (PIP) 
más altas, diferencial de presión (PIP-EPAP/PEEP) 
>15 cm H2O, con PEEP/EPAP = 0, frecuencias res-
piratorias de respaldo normales según la edad, tiempo 
de subida mínimo e interfaz nasal, no causan injuria 
alguna, sino que logran el apropiado reclutamiento de 
todos los volúmenes y capacidades pulmonares. Es 
importante destacar que luego de la utilización por 
años de esta programación “intensificada” para lograr 
Vt habitualmente al doble de lo planificado como ob-
jetivo en la ventilación protectora convencional, los 
reportes de neumotórax u otras lesiones secundarias a 
volumen trauma son muy infrecuentes(26,30).

El uso de PEEP/EPAP = 0, como estrategia com-
plementaria, tiende a ser resistido y a veces descono-
cido por el eventual “desreclutamiento alveolar” que 
podría ocurrir en forma secundaria. El pulmón sano 
de un paciente con ENM, bien ventilado usando SVN 
con diferenciales de presión apropiados, no debería 
producir desreclutamiento y microatelectasias, que 
de presentarse pueden ser eficazmente revertidas con 
técnicas de reclutamiento de volumen (RVP) pasivo 
con bolsa de resucitación manual y válvula unidirec-
cional, que siempre deben ser utilizadas en pacientes 
con ENM. El fundamento principal para la entrega de 
PEEP/EPAP = 0 es lograr adecuados diferenciales de 
presión, sin necesariamente aumentar excesivamente 
las PIP, permitiendo la completa expansión torácica, 
sin incurrir en presiones mantenidas excesivamente 
altas que puedan influir en la hemodinamia del pa-
ciente(26); disminución de flujos excesivos de aire que 
puedan aumentar la sialorrea, presente habitualmen-
te en estos pacientes; minimizar la fuga de aire no 
intencional a través de las interfases de ventilación; 
minimizar la presurización secundaria insuficiente; 
microdespertares (arousal) y el autogatillo (Figura 2).

En relación con la IEM una preocupación habitual 
por parte de los clínicos es la utilización de presiones 
> 40 cm H2O, pero cabe consignar que las presiones 
pulmonares que se generan durante la tos normal es-
tán dentro de los 407 cm H2O

(31), por lo que generar 

presiones > 40 cm H2O han demostrado durante más 
de 60 años, desde que se implementó IEM, ser segu-
ras y no generar riesgos potenciales de daño pulmo-
nar(26,32-34). Las presiones de insuflación-exsuflación 
adecuadas suelen mejorar los flujos necesarios para 
movilizar las secreciones sin lesionar la vía aérea y 
el parénquima pulmonar, incluso en lactantes muy 
pequeños. La utilización de presiones subóptimas < 
40 cm H2O podría incurrir en la inefectividad de la 
terapia sin movilizar las secreciones en las vías aéreas 
distales, desreclutamiento pulmonar, menor adap-
tación del paciente-máquina y aumento de la fatiga 
muscular respiratoria(30,35-38). Finalmente, para apoyar 
la utilización de las presiones antes mencionadas hay 
que recordar que 40 cm H2O es el umbral de apertura 
alveolar eficiente en alveolos colapsados(39-41), por lo 
cual la utilización de esta presión debería establecer-
se sobre todo en los pacientes con ENM que están en 
riesgo de generar microatelectasias o que francamente 
ya tienen zonas comprometidas con pérdida de volu-
men y cierre alveolar secundario, como habitualmente 
sucede en los niños con AME tipo 1 y otras ENM, 
debido a la debilidad muscular y la imposibilidad de 
generar suspiros(37).

Es interesante cómo en las series de seguimiento 
prolongado de pacientes con AME tipo 1, con progre-
sión a capacidad vital (CV) no medible y requerimien-
to de SVN continuo, Bach y colaboradores han obser-
vado que los flujos exsuflados por IEM (FE-IEM), que 
son un valor entregado por algunos equipos de IEM y 
que indican la efectividad de la terapia, aumentan du-
rante los años. Es esta observación la que permite a los 
pacientes evitar la traqueostomía(26,42). Por otro lado, si 
bien es cierto que los equipos de IEM pueden hacer 
reclutamiento pasivo de volúmenes pulmonares, esto 
es virtualmente imposible con presiones inspiratorias 
< de 40 cm H2O

(26,30,37,42).
Se hace importante precisar, respecto a los protoco-

los de Bach y colaboradores(5-7), que las recomendacio-
nes hechas con anterioridad por nuestro grupo, para la 
utilización de presiones de IEM ≥50-60 cm H2O, ma-
yores a las señaladas en los artículos que forman parte 
de esta revisión, se fundamentan en la práctica clínica 
y períodos prolongados de observación del mismo au-
tor(26,42) para optimizar los resultados clínicos, conside-
rando la apropiada expansión del tórax, movilización 
de secreciones, retorno a la línea de SpO2 sin aporte 
de oxígeno suplementario, como también la mejoría 
de los FE-IEM, logrando finalmente evitar la intuba-
ción y permitir la extubación. Es así como los únicos 
pacientes que se ven beneficiados con presiones <50-
60 cm H2O son aquellas ENM con compromiso de la 
primera motoneurona, inestabilidad de la laringe y 
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una eventual obstrucción de la vía aérea superior du-
rante el ciclo de atención, en quienes se puede lograr 
mayores FE-IEM con menores presiones, utilizando 
interfases no invasivas. En todos los demás pacientes 
con ENM, los FE-IEM son mayores cuando las pre-
siones programadas son ≥50-60 cm H2O, e incluso aún 
más cuando las interfases son invasivas(27,42). Recien-
temente, la información obtenida a través del análisis 
de las curvas de flujo y presión(30), entregadas por los 
equipos de IEM, permiten observar que no sólo se lo-
gra optimizar los FE-IEM, sino que también se logra 
que el RVP pasivo sea mayor en los pacientes que no 
pueden cerrar voluntariamente su glotis, como Bach y 
colaboradores han observado desde 1957, sin efectos 
adversos(42).

Una vez revisados los puntos clave en torno a los 
protocolos de extubación presentes en la literatura, 
hay que destacar la efectividad demostrada por la 
aplicación combinada de SVN e IEM, los que pueden 
lograr manejar los cuadros de IRA en pacientes con 
enfermedad neuromuscular y evitar la intubación en-
dotraqueal. Del mismo modo, si finalmente el paciente 
debió ser intubado, la combinación de IEM y SVN ha 
demostrado ser la estrategia más adecuada para poder 
extubar a este tipo de paciente evitando los riesgos que 
una traqueostomía implica (Figura 3).

Los protocolos de extubación de pacientes con 
atrofia muscular espinal, en especial las variantes más 
agresivas y de presentación temprana, como es AME 
Tipo 1, y que hayan sido publicados con resultados 
exitosos, son limitados. Sin embargo, a lo largo de los 
años se han consolidado aquellos que utilizan el SVN 
e IEM, incluyendo las presiones de empuje apropiadas 
para normalizar la ventilación y la SpO2, utilizando 
PEEP/EPAP igual a 0 con sistemas de exhalación ac-
tiva o EPAP mínimo con generadores de flujo y PAP 
bi-nivelado, sumado a la asistencia mecánica intensi-
ficada de la tos antes e inmediatamente después de la 
extubación. Utilizando estas terapias no invasivas los 
pacientes también pueden ser tratados exitosamente 
en las agudizaciones respiratorias evitando la intuba-
ción endotraqueal. 

Glosario 
AME: atrofia muscular espinal.
MBI: músculos bulbares inervados.
CVL: capacidad vital al llanto.
IEM: insuflación-exsuflación mecánica.
SVN: soporte ventilatorio no invasivo.
IPAP: presión positiva inspiratoria en la vía aérea.
EPAP: presión positiva espiratoria en la vía aérea.
PEEP: presión positiva de final de espiración.
VNI: ventilación no invasiva.

FIO2: fracción inspirada de oxígeno.
SpO2: saturación periférica de oxígeno.
S/T: spontaneous/timed.
IRA: insuficiencia respiratoria aguda.
ENM: enfermedad neuromuscular.
UCIP: unidad de cuidado intensivo pediátrico.
PVE: prueba de ventilación espontánea.
VMTC: ventilación mecánica por traqueostomía con-
tinua.
VMI: ventilación mecánica invasiva.
Vt: volumen tidal.
PIP: presión inspiratoria pico.
RVP: reclutamiento de volumen pulmonar.
CV: capacidad vital.
FE-IEM: flujos exsuflados con insuflación-exsufla-
ción mecánica.
PAP: presión positiva en la vía aérea.
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