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Extubacion de una paciente con atrofia
muscular espinal tipo 1 en un hospital publico
de la provincia de Cérdoba: reporte de un caso

[Extubation of a patient with spinal muscular atrophy
type 1in a public hospital in the province of Cordoba:
a case report]
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Resumen

Introduccion: En nifios/as con atrofia muscular espinal (AME) tipo 1, solo un pequefio porcentaje de las ex-
tubaciones convencionales es exitoso. Los protocolos especificos para esta poblacién son escasos y aun mas
limitados aquellos que han demostrado resultados favorables. El objetivo de este estudio es describir un caso de
extubacion exitosa de una paciente con AME tipo 1 atendida en un hospital publico de la provincia de Cérdoba.

Presentacion del caso: Una nifia de dos meses de edad con diagnéstico de AME tipo 1A sin tratamiento mo-
dificador ingresé a la unidad de cuidados intensivos pediatricos por insuficiencia respiratoria aguda y requirié
ventilacion mecanica invasiva. Se aplico asistencia mecanica de la tos cada 2-3 horas y reclutamiento de volumen
pulmonar con bolsa de resucitacion manual. No se realizé prueba de ventilacién espontanea antes de la extuba-
cion, la cual se logré con éxito al tercer dia con soporte ventilatorio no invasivo electivo posextubacion.
Conclusién: Se describié el proceso de extubacion de una paciente con AME tipo 1. La implementacion del
soporte ventilatorio no invasivo en combinacion con técnicas de facilitacion de la tos antes y después de la extu-
bacién resulté fundamental para lograr un desenlace exitoso.

Palabras clave: enfermedades neuromusculares; atrofia muscular espinal; respiracién artificial; ventilacién no
invasiva; terapia respiratoria; pediatria.
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Abstract

Introduction: In children with spinal muscular atrophy (SMA) type 1, only a small percentage of conventional
extubations are successful. Specific protocols for this population are scarce, and even fewer have shown favor-
able outcomes. The objective of this study is to report a case of successful extubation in a patient with SMA type 1
treated in a public hospital in the province of Cérdoba.

Case presentation: A two-month-old girl diagnosed with SMA type 1A without disease-modifying treatment
was admitted to the pediatric intensive care unit due to acute respiratory failure and required invasive mechanical
ventilation. Mechanical cough assistance was administered every 2-3 hours, together with lung volume recruit-
ment using a manual resuscitation bag. No spontaneous breathing trial was performed prior to extubation.
Extubation was successfully achieved on day 3, with elective post-extubation noninvasive ventilatory support.

Conclusion: The extubation process of a patient with SMA type 1 was described. The implementation of nonin-
vasive ventilatory support combined with cough facilitation techniques before and after extubation was essential
to achieve a successful outcome.

Keywords: neuromuscular diseases; spinal muscular atrophy; artificial respiration; noninvasive ventilation; respi-

ratory therapy; pediatrics.

Introduccién
La atrofia muscular espinal (AME) es una enfermedad
autosdmica recesiva de origen genético caracterizada
por una degeneracion progresiva de las motoneuronas
espinales y bulbares, que causa debilidad y atrofia mus-
cular generalizada."” En la AME tipo 1, la supervivencia
es inferior a dos afos en el 68 % de los casos e inferior
a cuatro en el 82 %." Tres terapias modificadoras —nu-
sinersen, risdiplam y onasemnogene— han demostrado
mejorar la morbimortalidad y modificar la historia na-
tural de la enfermedad.®

A pesar de los nuevos tratamientos disponibles, la de-
bilidad muscular respiratoria predispone a los pacientes
con AME tipo 1 a episodios de insuficiencia respiratoria
durante las intercurrencias infecciosas y puede requerir
intubacién orotraqueal.”’ La desvinculacién de la ven-
tilacion mecanica invasiva (VMI) es un proceso complejo
que debe realizarse oportunamente, ya que los fracasos de
extubacion aumentan significativamente la morbilidad y
mortalidad.*? La extubacién en nifios/as con AME tipo
1 representa un desafio debido a la escasez de protoco-
los de extubacién especificos para la AME y a la ain
menor disponibilidad de aquellos con resultados favo-
rables. Esto frecuentemente conduce, tras uno o mas
intentos fallidos, a la indicacién de traqueostomia y a la
instauracion de ventilacién mecanica prolongada. En la
mayoria de los pacientes con AME tipo 1, la traqueos-
tomia se asocia con la pérdida inmediata y definitiva de
la capacidad de respiracién auténoma fuera del venti-
lador y con dependencia total de la ventilacién meca-

nica.®” En este sentido, lograr una extubacién exitosa
resulta fundamental para evitar la progresiéon hacia este
escenario.

Al mismo tiempo, se han descripto diversas estrate-
gias que pueden contribuir a prevenir la reintubacion
en pacientes con AME tipo 1 que han sido extubados.
Entre ellas se destaca la implementacion del soporte
ventilatorio no invasivo (SVN) en combinacién con
técnicas de facilitaciéon de la tos. Este abordaje integral
incluye el SVN, modalidad de ventilacién mecanica
que utiliza interfaces no invasivas (mascarillas o pieza
bucal) mediante una programacién destinada a propor-
cionar soporte completo a la bomba muscular respira-
toria, incluso en pacientes con volimenes pulmonares
muy disminuidos. Dicho soporte permite el descanso
de la musculatura ventilatoria cuando existe debilidad
y/o fatigabilidad aumentada. Se utiliza un alto gradien-
te de presion (>15 cmH,O) y una presién positiva al
final de la espiraciéon (PEEP, por sus siglas en inglés)
idealmente de 0 cmH,O. El fundamento principal de
aplicar una PEEP de 0 cmH,O es favorecer la genera-
cién de gradientes de presion adecuados sin necesidad
de incrementar de manera excesiva las presiones inspi-
ratorias positivas. Esto permite una expansion toracica
completa y evita presiones positivas sostenidas elevadas
que pueden impactar negativamente en la hemodina-
mia del paciente. Ademas, reduce la sialorrea, las fugas
no intencionales y los microgatillados.”

Asimismo, el abordaje incluye el reclutamiento de
volumen pulmonar (RVP) mediante bolsa de resucita-
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ci6n manual, valvula unidireccional y mascarilla inflable
para prevenir atelectasias (ATL), facilitar la eliminacion
de secreciones y mejorar la distensibilidad toracopul-
monar. También incluye la asistencia mecanica de la tos
(AMT), con presiones mayores de +50/-50 cmH,O
cuando existe via aérea artificial y de hasta +50/-50
cmH,O en via aérea natural para optimizar la elimina-
cién de secreciones y prevenir complicaciones respira-
torias.®

En nuestro pais, tnicamente se han documentado
dos casos en los que se implementé un protocolo de
extubacién en pacientes con AME tipo 1. El primero
presentd una evolucién desfavorable y requirié la reali-
zacién de una traqueostomia.® El segundo caso corres-
pondi6 a una nifia con AME tipo 1 que tenia acceso
a tratamiento con nusinersen y mostré una evolucién
favorable, con desvinculacion de [aVMI y sin necesidad
de traqueostomia.® El presente estudio tiene como ob-
jetivo describir un caso exitoso de extubacidén de una
paciente con AME tipo 1, sin acceso a las terapias mo-
dificadoras de la enfermedad, atendida en el Hospital de
Ninos de la Santisima Trinidad de Cérdoba, Argentina.

Presentacion del caso

El acceso y uso de los registros fue autorizado por el
Comité de Investigacion del Hospital de Nifios de la
Santisima Trinidad de Coérdoba, Argentina (Protocolo
n° 33/25; fecha de aprobacién: 8/8/2025). El presente
reporte de caso se elabord de acuerdo con los linea-
mientos de la guia CARE (acrénimo de reporte de ca-
sos en inglés) (Material Complementario 1).

Ingres6 una nifa de 2 meses de edad que a los 25
dias de vida presentd una infeccion respiratoria agu-
da baja con requerimiento de hospitalizacién durante
tres semanas en un hospital neonatal. Durante la inter-
nacion, ante la evidencia de hipotonia generalizada, se
inicib un protocolo diagndstico para enfermedades ge-
néticas. El estudio genético confirmé el diagndstico de
AME tipo 1A, sin cuantificacién de copias génicas ni
tratamiento modificador iniciado.

Egreso del hospital neonatal y, a las 48 horas del alta,
presenté dificultad respiratoria con tiraje generalizado,
taquicardia de 190 latidos por minuto, taquipnea con
una frecuencia respiratoria de 50 respiraciones por mi-
nuto, saturaciéon de oxigeno del 92 % en aire ambien-
te e incapacidad para alimentarse. Realiz6 consulta en
la guardia central del Hospital de Ninos de la Santi-
sima Trinidad de Coérdoba, Argentina. Debido al cua-
dro de dificultad respiratoria, se decidib su ingreso en
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la unidad de cuidados intensivos pediatricos (UCIP) el
12/06/2025 (Figura 1).

Se intent6 la adaptacién a SVN con ventilador
mecanico microprocesado mediante interfaz fotal-face,
con presion de soporte de 12 cmH,O y PEEP de 5
cmH,O. Sin embargo, el intento resultd fallido debido a
una mala tolerancia al soporte, asociada con taquicardia
(200 latidos por minuto), taquipnea (80 respiraciones
por minuto) y dificultad para canalizar accesos venosos.

Ante este cuadro, por decision del equipo médico
tratante, se procedié a realizar la intubacién orotraqueal
con tubo endotraqueal (TET) de 3,5 mm sin baloén y
se conectd a la paciente a VMI mediante un ventilador
mecanico microprocesado en modalidad de ventila-
cién mandatoria continua controlada por presion. Se
constato una fuga > 10 % y sedacidn superficial, lo que
impidié el monitoreo de la mecanica respiratoria. La
paciente no disponia de una via arterial, lo que ademas
imposibilit6 la valoracién del intercambio gaseoso me-
diante el indice de oxigenacién y/o la relacién PaO,/
FiO,."") No se aislaron gérmenes en las muestras de
secreciones.

La radiografia posintubacion revelé una ATL en el
vértice derecho sin compromiso gasométrico. Se opti-
mizd la higiene bronquial mediante ciclos de 10 a 15
hiperinsuflaciones con bolsa de resucitacién y AMT
cada 2 horas, alternados segiin la disponibilidad del
equipo."? La ATL remitié completamente al dia 2.

Tras resolverse la ATL, se mantuvo la AMT cada 2
horas, con excepcion del descanso nocturno (6 horas)
para prevenir trastornos del suefio.!” Se complementd
con RVP y asistencia manual.’’ En cuanto al sopor-
te postural, se utilizd dectbito dorsal plano (180°) para
optimizar la funcidn diafragmatica y una faja abdominal
para reducir la respiracién paradojal.!>!?

A los 3 dias, ante la estabilidad clinica (afebril, nor-
mocapnia, SatOQ, > 95, FiOz al 21 %, mejoria radio-
grafica y ausencia de medicacién depresora del sistema
nervioso central), se decidié la extubacidén sin prueba
de ventilacion espontanea (PVE). Se inici6 SVN electivo
mediante ventilador microprocesado e interfaz fotal-face.
I516I0 T3 paciente tolerd adecuadamente la interfaz sin
lesiones por presién ni eventos adversos. La sialorrea fue
escasa y drené por gravedad sin complicaciones asociadas.

Ademas, una vez extubada, se continué con RVP
y AMT —alternando los modos automaitico y ma-
nual— con mascarilla orofacial. En el modo manual,
se ajustaron los tiempos inspiratorios y espiratorios en
funcion de los parametros fisiologicos correspondientes
a la edad de la nifia.">'%
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Dia 1

SV-IF; VMI; TET 3,5 mm

Parametros: PS 14 cmH,0; PEEP 2 cmH,0;

Ti 0,55 seq; FR 30; FIO, de 21 %.

AMT: Pl +60 cmH,0; PE -60 cmH,0; Ti 0,6 seg;
Te 0,4 seg; pausa de 2 seg por 5 ciclos/1 hora’
RVP: pasivo. Con bolsa de resucitacion manual,
10 a 15 insuflaciones, cada 2 horas.
Gasometria: pH 7,41; PCO, 32 mmHg; PO, 56
mmHg; HCO, 20 mmoliL; EB -3,7
Sedoanalgesia: fentanilo 2 pg/kg/h

Control RX:

Dia3
SV-IF: SYN; Total-face

Dia 6
SV-IF: SVN: nasal

Parametros: PS 14 cmH,0; PEEP 3 cmH,0;
Timin 0,5; Ti max 0,6 seg; FR 30; FIO, de 21 %.
AMT: PI +30/40 cmH,0; PE =30/40 cmH,0;

T 0,6 seg; Te 0,4 seq; pausa de 2 segundos por
5 ciclos/2 horas”

RVP: pasivo. Con bolsa de resucitacion manual,
10 a 15 insuflaciones, 3 veces al dia.
Gasometria: pH 7,39; PCO, 36 mmHg; PO, 59;
HCO, 21 mmol/L; EB -3,4

Sedoanalgesia: sin requerimientos

Control RX:

Dia7
SV-IF: SVN; nasal

Dia9

SV-IF: SYN /VE; nasal / AA

Parametros: PS 12 cmH,0; PEEP 3 cmH,0;

Ti min 0,5; Ti méx 0,6 seg; FR 30; FI0, de 21 %.
AMT: Pl +30/40 cmH,0; PE =30/40 cmH,0;

Ti 0,6 seg; Te 0,4 seq; pausa de 2 sequndos por
5 ciclos/2 horas®

RVP: pasivo. Con bolsa de resucitacion manual,
10 a 15 insuflaciones, 3 veces al dia
Gasometria: sin datos disponibles
Sedoanalgesia: sin requerimientos

Control RX:

Parametros: PS 14 cmH,0; PEEP 3 cmH,0;Ti min
0,5; Ti méx 0,6 seg; FR 30; FIO, de 21 %

AMT: PI +30/40 cmH,0; PE -30/40 cmH,0;

Ti 0,6 seq; Te 0,4 seq; pausa de 2 sequndos por
5 ciclos/2 horas®

RVP: pasivo. Con bolsa de resucitacion manual,
10 a 15 insuflaciones, cada 3 horas
Gasometria: pH 7,38; PCO, 27 mmHg; PO, 52
mmHg; HCO, 20 mmollL; EB 2,4
Sedoanalgesia: dexmedetomidina 0,3 pg/kg/h
Control RX:

Parametros: PS 12 cmH,0; PEEP 3 cmH,0;

Ti min 0,5; Ti méx 0,6 seg; FR 30; FIO, de 21 %
AMT: PI +30/40 cmH,0; PE -30/40 cmH,0;

Ti 0,6 seq; Te 0,4 seq; pausa de 2 segundos

5 ciclos/2 horas™

RVP: pasivo. Con bolsa de resucitacion manual,
10 a 15 insuflaciones, 3 veces al dia
Gasometria: pH 7,40; PCO, 32 mmHg; PO, 52;
HCO, 19 mmol/L; EB -4

Sedoanalgesia: sin requerimientos

Control RX:

Figura 1. Linea de tiempo.

Dia 1 (12/06/2025): Ingreso a la UCIP e inicio de la VMI. Dia 3 (15/06/2025: extubacion, colocacion de SVN electivo, con interfaz tipo total-face. Dia 6 (18/06/25): continda en SN,
se realiza cambio de interfaz, de total-face a nasal. Dia 9 (21/06/25): comienza con breves periodos de ventilacion espontanea a AA. Se muestran los pardmetros configurados en
los ventiladores mecanicos y en el dispositivo de AMT, técnica utilizada para el RVP, asf como los valores obtenidos en los controles gasométricos y radiograficos y los requerimientos
de sedoanalgesia.

" A excepcion de las horas de descanso nocturas (aproximadamente 6 horas), para evitar el desarrollo de trastornos respiratorios durante el suefio.

SV: soporte ventilatorio; IF: interfaz; VMI: ventilacion mecénica invasiva; TET: tubo endotraqueal; mm: milimetros; PS: presion de soporte; cmH,0: centimetros de agua;

PEEP: siglas en inglés de presion espiratoria positiva al final de la espiracion; Ti: tiempo inspiratorio; seq: segundos; FR: frecuencia respiratoria; FI0,: fraccion inspirada de
oxigeno; AMT: asistencia mecanica de la tos; PI: presion de insuflacion; PE: presion de exsuflacion; Te: tiempo espiratorio; RVP: reclutamiento de volumen pulmonar;

PCO,: presion arterial de dioxido de carbono; mmHg: milimetros de mercurio; PO,: presion arterial de oxigeno; HCO,: bicarbonato; mmol: milimoles; L: litros; EB: exceso de base;
pg: microgramo; kg: kilogramo; h: hora; RX: radiografia; SVN: soporte ventilatorio no invasivo; Ti min: tiempo inspiratorio minimo; Ti max: tiempo inspiratorio méximo;

VE: ventilacion espontanea; AA: aire ambiente; UCIP: unidad de cuidados intensivos pediatricos.
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A los 6 dias, tras confirmar buena ventilacidén ra-
diogrifica y gasometria capilar estable, se reemplazo la
interfaz fotal-face por una nasal."? A los 7 dias, ante la
evolucion favorable y un volumen corriente de 10-12
ml/kg, se redujo la presién de soporte en dos puntos.!®

A los 9 dias, se iniciaron periodos de ventilacion es-
pontanea para evaluar la autonomia sin oxigeno suple-
mentario."” Mediante monitoreo continuo al pie de
cama, se constataron signos vitales estables y dinimica
ventilatoria adecuada para la edad durante las descone-
xiones.

A los 19 dias desde su ingreso, la nifia toler6 8 horas
de desconexion de la presion positiva sin requerimiento
de oxigeno adicional.

A los 30 dias de internacion, la nifia continuaba —hasta
el momento de la realizacién de este reporte— siendo
asistida mediante SVN vy facilitacién de la tos. Habien-
do logrado una extubacién exitosa y con periodos de
desconexion de las presiones positivas, aiin contaba con
la posibilidad de acceder a alguna de las medicaciones
modificadoras de la enfermedad.®)

Discusion

Se describi la evolucién favorable y extubacién exi-
tosa de una paciente con AME tipo 1 sin tratamiento
modificador en un hospital pablico de Cdrdoba, lo que
aporta informacién valiosa para futuras intervenciones
en esta poblacién poco documentada.

Nuestra paciente ingresé a nuestro hospital 48 ho-
ras después del alta neonatal. El fallo ventilatorio agudo,
secundario a infecciones respiratorias con o sin ATL o
neumonia, constituye la principal causa de ingreso en
la UCIP en pacientes con enfermedades neuromuscu-
lares.11®)

En estas enfermedades, y especificamente en la
AME, la escasa literatura sobre protocolos de extuba-
cidn eleva el riesgo de fracaso del procedimiento. Ante
intentos fallidos recurrentes, la traqueostomia suele ser
una conducta recurrente.”

En nuestro caso se siguieron los protocolos de Bach
et al.*"%1 v Huerta et al."®, los cuales han demostrado
un porcentaje de éxito de entre 80 % y 85 %. Ademas,
se omiti6 la PVE previo a la extubacion, ya que resulta
deletérea en pacientes con AME y conduce a una fatiga
innecesaria de la bomba muscular ventilatoria antes de
un proceso critico como la extubacion.

Un caso reportado en otro hospital pablico de nues-
tro pais describi6 el proceso de extubacion en un nifo
con AME tipo 1, en el cual se utilizd como requisito
previo el éxito en la PVE. Si bien inicialmente se logrd
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extubar al paciente, dias después fue necesaria la reintu-
bacién. Un segundo intento de extubacion también re-
sulté fallido, lo que condujo finalmente a la indicacién
de traqueostomia.®

Otro estudio reportd la desvinculacidon de la VMI
en una paciente con AME tipo 1 de 17 meses de edad.
En este caso, se utilizd como requisito previo a la ex-
tubacion la realizacion de periodos de ventilacién es-
pontanea en modo ventilacién con presion de soporte
durante cinco dias, lo que permitié una extubacion exi-
tosa al dia 8 sin necesidad de traqueostomia. La paciente
requirié SVN tnicamente durante las horas de suefio
y presentd ventilacién espontinea durante el dia. Cabe
destacar que la nifia habia recibido nusinersen en un
total de seis aplicaciones.®

Por otro lado, tanto Bach et al.®!>'®1) como
Al-Subu et al.®” sugieren realizar AMT con presiones
adecuadas (de al menos +50/-50 cm H,O) para des-
pejar las vias aéreas antes y después del retiro del TET,
ademas de utilizar SVN inmediatamente después de la
extubacion.

En cuanto al manejo de las ATL, la insuflacién
mecanica (60-70 cmH,O) cada 2 horas a través de
via aérea artificial despeja las secreciones, normaliza
la saturacion vy resuelve la patologia pulmonar, lo cual
optimiza las condiciones para la extubacion.!®'® Un
estudio previo en nuestro pais®’ reportd la resolu-
cién de una ATL masiva del pulmén izquierdo en un
paciente con AME tipo 2 mediante posicionamien-
to adecuado, intensificacién de la terapia de higiene
bronquial y optimizacién del SVN. Como estrategia
invasiva, se realiz6 fibrobroncoscopia con intubacién e
instilacién de dornasa alfa, combinada con ventilacién
percusiva intrapulmonar sincronizada con la ventila-
cién mecanica. Como parte de la terapia de higiene
bronquial, Ansourian®" aplic6 AMT dos veces al dia,
con presién de insuflacion de +30 cmH,O y de exsu-
flacién de -40 cmH,O, complementada con asistencia
manual de la tos.

Por dltimo, en nuestro caso optamos inicialmente
por una interfaz fotal-face para minimizar el riesgo de
fallo ventilatorio e hipoventilacién nocturna, dada su
comodidad y mejor control de fugas en pediatria.®**)
Posteriormente, se realizd la transicion a una interfaz
nasal, la cual ofrece mayor tolerancia (menor claustrofo-
bia), facilita la alimentacion y el habla y reduce el riesgo
de lesiones por presion. 19

Entre las principales limitaciones de este estudio se
destacan aspectos vinculados con la toma de decisiones
terapéuticas y el momento de implementacion de de-
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terminadas estrategias ventilatorias. En primer lugar, no
fue posible adaptar, desde el ingreso de la paciente en
la UCIP, un SVN con parametros 6ptimos de presion
ni aplicar la AMT, a pesar de ser intervenciones am-
pliamente recomendadas como parte del manejo inicial
en esta poblacién.” 151 Esta omisidén representa una
limitacién relevante, dado que la aplicacidén temprana
de ambas estrategias podria haber favorecido una me-
jor expansidon pulmonar vy, potencialmente, evitado la
necesidad de intubaciéon. Ademas, como se menciond,
no tue posible lograr la diferencia de presion sugerida
por Bach et al. (> 15 ¢mH,O), cuyos valores se han
incrementado progresivamente a lo largo de mas de tres
décadas de experiencia clinica y alcanzan actualmente
los 18 cmH,O."®

Por ltimo, no fue posible realizar una medicién
objetiva de la capacidad vital al llanto, parametro que
permite una subclasificacién mas precisa dentro del
tipo 1 de la AME —en 1a, 1b o 1c— segtn el gra-
do de compromiso respiratorio.®” Esta limitacién se
debi6 a la falta de disponibilidad de un medidor de
capacidad vital en nuestro nosocomio, lo que impidi6
determinar con exactitud el subtipo clinico de la pa-
ciente mediante este método.

Una de las principales fortalezas del estudio fue el
abordaje interdisciplinario y consensuado entre los dis-
tintos equipos involucrados en la UCIP de un hospital
publico, el cual resultd clave para lograr una extubacién
exitosa y su posterior reporte.

Conclusién

Se describié la extubacidén exitosa de una paciente con
AME tipo 1 sin tratamiento modificador. La clave del
desenlace fue la implementacion de SVN, las técnicas
de facilitacion de la tos antes y después de la extuba-
cién y la omision de la PVE, medidas adoptadas por
un equipo interdisciplinario entrenado en manejo de
enfermedades neuromusculares.
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