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A.1. RESUMEN  

 

Introducción 

La Esclerosis Lateral Amiotrófica (ELA) es una enfermedad degenerativa caracterizada 

por la afectación progresiva de las motoneuronas superior e inferior. El curso natural de 

la patología es una progresión lineal y constante, con un ritmo de progresión variable pero 

sin remisiones ni exacerbaciones. Los pacientes con ELA tienen una supervivencia 

estimada en 2 a 4 años desde el inicio de los síntomas, aunque puede variar de meses a 

décadas dependiendo, generalmente, de la aparición, velocidad y tratamiento de la 

insuficiencia respiratoria secundaria a la debilidad de la musculatura respiratoria. La 

causa de muerte es casi invariablemente respiratoria: desarrollo de insuficiencia 

respiratoria neuromuscular y/o neumonías por mecanismos de broncoaspiración en 

relación con afectación de la musculatura bulbar. En cualquier caso, el determinante 

principal del pronóstico es la intervención respiratoria, mediante la ventilación mecánica 

(VM) y técnicas de manejo de secreciones bronquiales. La corrección de la 

hipoventilación nocturna gracias a la VM proporciona mejor calidad de vida y mayor 

supervivencia, pero para esto es necesario monitorizar la eficacia del tratamiento. El 

desarrollo de nuevos softwares de monitorización en los respiradores (Built-In Software 

– BIS) permiten hacer un seguimiento detallado de los parámetros de la VM y de la 

interacción paciente/respirador de forma no invasiva y práctica.  

 

Objetivo 

El objetivo del estudio es describir la utilidad de la monitorización de la VM en pacientes 

con ELA mediante el análisis del BIS, comparando la supervivencia entre pacientes 

monitorizados con este sistema y la de los que no fueron seguidos con BIS. De forma 

secundaria,  analizar el valor pronóstico de la información aportada por este software.   

 

Hipótesis 

En pacientes con ELA tratados con VM, los ajustes de la configuración del respirador 

que se hacen gracias a la información obtenida mediante el BIS, prolongan la 

supervivencia.  Además,  la información que se obtiene mediante el análisis del BIS tiene 

valor pronóstico de la enfermedad.  

 

 



 16 

Materiales y métodos 

La población del estudio incluyó pacientes con diagnóstico de ELA definida por criterios 

de El Escorial, en seguimiento en la Unidad Multidisciplinar de Patología Neuromuscular 

del Hospital Universitario 12 de Octubre de Madrid,  tratados con VM domiciliaria. En 

estos pacientes se realizó un seguimiento cada 3 meses desde la adaptación a la VM, hasta 

2 años de seguimiento o hasta el exitus. Se establecieron dos grupos de seguimiento: un 

grupo no BIS con seguimiento estándar según las guías de práctica clínica, y un grupo 

BIS con el añadido en cada consulta de la descarga del software del respirador y análisis 

de sus datos. La información obtenida en cada consulta fue recogida y analizada para 

comparar la supervivencia entre los dos grupos y el valor pronóstico de los datos que se 

obtuvieron del BIS. 

 

Resultados 

Se evaluaron 120 pacientes con un diagnóstico de ELA y adaptados a VM domiciliaria, 

57 pacientes en el grupo BIS y 63 pacientes en el grupo no BIS. La edad media de la 

población fue de 66,02 años (DE  10,9) y la edad media al diagnóstico fue de 62,63 años 

(DE  11,4). El sexo, la edad, la edad al diagnóstico, la forma de inicio de la enfermedad, 

el modelo del respirador y de la interfaz de los pacientes fue similar en ambos grupos y 

no hubo diferencias estadísticamente significativas entre los grupos. La mediana de 

supervivencia para los pacientes del grupo BIS fue de 3,42 años, mientras que la del grupo 

no BIS fue de 2,12 años, siendo esta diferencia estadísticamente significativa (p = 0,001). 

De la información obtenida en el BIS se observaron diferencias estadísticamente 

significativas entre los dos grupos estudiados en: horas de uso del respirador, con una 

estimación de supervivencia de 9,46 años en los que tenían uso < 8 horas/dia, 5,57 años 

en los que tenían uso 8 a 16 horas/dia y 2,78 años en los que tenían uso de > 16 horas/dia 

(p < 0,003); porcentaje de inspiraciones espontáneas, con una estimación de 9,83 años 

para los que tenían < 44% y 4,20  años para los que tenían > 44% (p < 0,04). No se 

observaron diferencias entre los grupos en asincronías, ajuste de presión inspiratoria o 

espiratoria que afectasen la supervivencia.  

 

Conclusiones 

En esta serie de pacientes con diagnóstico de ELA e insuficiencia respiratoria secundaria 

tratada con VM, el seguimiento con análisis del BIS ha supuesto un aumento 

estadísticamente significativo de la supervivencia y ha proporcionado información 
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relevante sobre el pronóstico de la patología, que podría permitir adecuar los cuidados 

del paciente a su situación clínica de forma anticipada y poder planificar su atención 

sanitaria en los siguientes meses.  
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A.2. ABSTRACT 

 

Introduction 

Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a degenerative disorder characterized for the 

progressive affectation of the upper and lower motor neuron. The natural history of the 

disease is a constant and lineal progression, with a variable progression rhythm but 

without remissions nor exacerbations. ALS patients have a estimated survival of 2 to 4 

years since the beginning of the symptoms, although it may variate from months to 

decades depending generally on the development, velocity and treatment of the 

respiratory failure secondary to respiratory muscles weakness. The cause of death is 

almost invariably respirator: development of respiratory failure and/or pneumonias due 

to broncho aspiration phenomena related with weakness of the bulbar muscles. Anyway, 

the main prognostic factor is the respiratory intervention through mechanical ventilation 

(MV) and bronchial secretions drainage techniques.  The treatment of hypoventilation 

with MV improve the quality of life and prolongs the survival, but for this is necessary to 

monitor and insure the efficacy of the treatment.  The development of new software in 

MV devices (Built-In Software) allow to make a detailed and proper follow-up of the MV 

parameters and the ventilator/patient interactions in a noninvasive and practical way.  

 

Aim 

The aim of the study is to describe the utility of the MV monitorization in patients 

diagnosed with ALS using the BIS analysis, by comparing the survival between patients 

monitored and patients not monitored with BIS. Secondarily, to analyze the prognostic 

value of the software information.  

 

Hypothesis 

In ALS patients treated with MV, adjusts of the configuration of the ventilator parameters 

thanks to the information of the BIS, can prolong survival. Besides, the information 

obtained through this software has a prognostic value in the progression of the disease.  

 

 

Material and methods 

The studied population included patients with defined diagnosis of ALS by El Escorial 

criteria, followed up in the Multidisciplinary Unit of Neuromuscular Disorders of the 12 
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de Octubre University Hospital in Madrid, treated with home MV.  These patients were 

followed every 3 months since the prescription of the MV, until 2 years of follow up or 

until death. Two groups were stablished: no BIS group, with standard follow-up 

according with the clinical practice guidelines, and BIS group, adding in each visit de 

download and data analyses of the ventilator software. The information obtained in each 

visit was collected and analyzed to compare survival between the groups and the 

prognosis value of the data obtained.  

 

Results 

120 ALS patients treated with MV were evaluated, 57 patients in the BIS group and 63 

in the no BIS group. Average age of the studie population was 62.63 years (SD  11.4). 

Sex, age, diagnosis age, debut, ventilator and mask model were similar in both groups 

and there was no statistical significant differences between them.  Median survival for 

patients in the BIS group was 3.42 years, while in the no BIS group was 2.12 years, this 

was a statistically significant difference (p = 0.001). Of the information obtained from the 

BIS there were statistically significant differences between the two studied groups in: use 

of the ventilator in hours, with an estimated survival of 9.46 years in those whose use was 

< 8 hours/day, 5.57 years in those with 8 to 16 hours/day, and 2.78 years in those with > 

16 hours/day (p < 0.003); percentage of spontaneous inspirations, with an estimated 

survival of 9.83 years for those who had < 44%, and 4.20 years for those with > 44% (p 

< 0.04). There were no statistically significant difference between the groups in terms to 

asynchronies, inspiratory or expiratory pressure adjustments relating to survival.   

 

Conclusions 

In this series of patients with ALS and secondary respiratory failure treated with MV, the 

follow-up with the analyses of the BIS supposed a statistically significant increase in 

survival and has provide with relevant information on the prognosis of the patient, which 

could suggest considering the adequate the care and needs of the patients and plan their 

health cares in the following months. 
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B. INTRODUCCIÓN 

 

1. Conceptos Clínico-Patológicos 

 

La Esclerosis Lateral Amiotrófica (ELA) fue descrita por primera vez por Charcot en el 

siglo XIX, y se conoce también como la enfermedad de Lou Gehrig por la afectación de 

este famoso atleta americano 1. Desde el punto de vista patológico, la afectación neuronal 

se debe a la presencia de inclusiones  patológicas de proteínas positivas para ubiquitina 2, 

proteínas TAR DNA-binding “TDP-43” 3,4 y  proteínas inmunorreactivas para “fused 

sarcoma” 5.  

 

Se trata de una enfermedad degenerativa caracterizada por la afectación progresiva de las 

motoneuronas superior e inferior. Los signos propios de la afectación de la motoneurona 

superior: debilidad, hiperreflexia y espasticidad, aparecen como consecuencia de la 

degeneración de neuronas frontales del área motora (área 4 de Brodmann) y sus axones, 

que atraviesan la corona radiada, la cápsula interna, los pedúnculos cerebrales, el puente, 

las pirámides medulares y el tracto lateral corticoespinal de la médula espinal. Los signos 

que caracterizan la afectación de la motoneurona inferior: debilidad, atrofia y 

fasciculaciones, son producto de la degeneración de neuronas del tallo cerebral y médula 

espinal, que produce la denervación muscular.  El diagnóstico de la patología requiere la 

afectación de ambas motoneuronas y la exclusión de cualquier otra patología pueda 

explicarlas, por tanto, es eminentemente clínico 6. 

 

El curso natural de la patología es una progresión linear y constante, con un ritmo de 

progresión variable pero sin remisiones ni exacerbaciones. Los síntomas inician con la 

afectación de la zona en la que comienza la afectación, con un patrón de progresión 

relativamente predecible: el inicio en un miembro superior suele luego afectar el miembro 

superior contralateral, luego miembros inferiores y por último afectación bulbar. El inicio 

en un miembro inferior suele preceder la aparición de clínica del miembro contralateral 

y luego los miembros superiores para acabar con afectación bulbar. En los pacientes que 

inician con afectación bulbar la progresión suele ser primero de miembros superiores.  

 

La ELA puede aparecer de forma esporádica o familiar. La forma esporádica representa 

de un 90% a un 95% de los casos, mientras que la forma familiar el restante 5% a 10% 7.  
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2. Epidemiologia 

 

La incidencia en Europa es de aproximadamente 2.16 por cada 100.000 personas al año 

8, y es mayor en hombres que en mujeres con un ratio aproximado de 1.3 a 1.5. La 

incidencia aumenta con cada década a partir de los 40 años hasta los 74 años, a partir de 

entonces disminuye, y la media de edad de diagnóstico es de aproximadamente 62 años 

9. La incidencia de la ELA ha aumentado en los últimos años, probablemente esto está en 

relación con la prolongación en la expectativa de vida 10.   

 

De acuerdo con la Sociedad Española de Neurología, en España se diagnostican 3 nuevos 

casos de ELA cada dia, lo que supone una incidencia anual de 1 por cada 100.000 

habitantes, y una prevalencia de 3.5 por cada 100.000 habitantes. Para el año 2021, la 

ELA afectaba en España a más de 3.000 personas 11. Los pacientes con ELA tienen una 

supervivencia estimada en 2 a 4 años desde el inicio de los síntomas, aunque puede variar 

de meses a décadas dependiendo, generalmente, de la aparición, velocidad y tratamiento 

de la insuficiencia respiratoria secundaria a la debilidad de la musculatura respiratoria 11. 

La supervivencia es variable en la literatura, pero en general es de 12 a 19 meses desde 

el diagnostico, 78% al año 12 ,12% a los 3 años y de 4% a 7% a los 5 años 13,14. La causa 

de muerte es casi invariablemente respiratoria: desarrollo de insuficiencia respiratoria 

(IR) y/o neumonías por mecanismos de broncoaspiración en relación con afectación de 

la musculatura bulbar 15, en cualquier caso, el determinante principal del pronóstico es la 

intervención respiratoria, mediante la ventilación mecánica (VM) no invasiva, o la 

realización de una traqueotomía.    

 

 

3.  Espectro clínico de la ELA 

 

La ELA es la forma más frecuente de patología de motoneurona superior e inferior, pero 

existe un espectro de alteraciones consideradas como variantes o formas de inicio.  

 

3.1 Atrofia Muscular Progresiva: se trata de una afectación progresiva de la 

motoneurona inferior. Puede afectar también a la motoneurona superior pero no es lo 

habitual, si lo hace, suele ser a los dos años del inicio de los síntomas. La afectación casi 

exclusiva de la motoneurona inferior le confiere a esta variante mayor supervivencia 16.  
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3.2 Esclerosis Lateral Primaria: alteración degenerativa y progresiva de la 

motoneurona superior, tiene una progresión más lenta con síntomas y signos de afectación 

de motoneurona superior y bulbares, pero pueden nunca llegar a manifestar clínica de 

motoneurona inferior, aunque no es lo habitual. Aproximadamente un 77% de los 

enfermos desarrolla la afectación de motoneurona inferior en unos 4 a 8 años 17. Sin 

embargo, tanto la esclerosis lateral primaria pura como la ELA con predominio de 

motoneurona superior tienen en general mayor supervivencia que la ELA clásica 17,18.  

 

3.3 Parálisis Bulbar Progresiva: en esta patología la afectación es de ambas 

motoneuronas pero con afectación de musculatura craneal. Puede mantenerse confinada 

a solo a la región bulbar, pero lo más frecuente es que progrese a otros segmentos 

espinales, y consolidarse como una ELA de inicio bulbar 19.  

 

3.4 Síndrome Flail Arm: debilidad progresiva de la motoneurona inferior que 

afecta particularmente la musculatura proximal de miembros superiores. Suele progresar 

a otros segmentos, pero la afectación del resto de la musculatura y de la respiratoria suele 

ser tardía 20,21.  

 

3.5 Síndrome Flail Leg: debilidad progresiva de la motoneurona inferior que 

afecta particularmente la musculatura distal de miembros inferiores. La progresión a otros 

segmentos es más lenta y la  supervivencia es mayor 20,21 

 

3.6 Síndrome ELA plus: clásicamente los pacientes con ELA no desarrollan 

síntomas de afectación de otro sistema neurológico aparte del motor, pero algunos 

pacientes pueden presentar, además de la afectación motoneuronal, demencia 

frontotemporal, disautonomías, parkinsonismo o afectación sensorial. Estas entidades 

suelen definirse como “síndromes ELA plus”.  

 

4. Factores pronósticos 

 

La IR ocurre en al menos el 80% de los pacientes con ELA, y es la principal causa de 

muerte 22. Aunque se acepta que la supervivencia estimada desde el diagnóstico de la 

patología es de unos 3 a 5 años, desde el inicio de la VM es de aproximadamente 13,5 

meses y varía en función de la presencia (8,8 meses) o ausencia (15,7 meses) de afectación 
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bulbar  23. Sólo del 5% al 10% de los pacientes logran una supervivencia mayor a 10 años 

24.  

Los estudios que describen los factores pronósticos de los pacientes con ELA con VM no 

son concluyentes. Algunos autores han descrito como indicadores significativos la 

capacidad vital forzada (CVF) de la espirometría, y la escala clínica pronostica ALSFRS-

R 25, pero sobre todo la severidad de la afectación bulbar 23,26. Otros describen la edad al 

diagnóstico y los problemas en el manejo de secreciones bronquiales como factores de 

mal pronóstico, pero no así la afectación bulbar 27. Y otros incluso han descrito mejoría 

en la supervivencia en pacientes con VM y afectación bulbar 28.   

 

Los factores pronósticos estudiados en la ELA se dividen en 24:  

 

4.1 Factores demográficos:  

 

4.1.1 Edad: la mayoría de los estudios asocian la edad como un importante 

factor pronóstico, con una menor supervivencia a medida que aumenta la edad del 

inicio de los síntomas 12-14,24,27,29-31. 

 

4.1.2 Sexo: la mayoría de los estudios describe mayor prevalencia en 

hombres 8,32, pero el curso de la patología y el pronóstico no parece estar afectado 

por el sexo, si bien otros estudios describen peor pronóstico en mujeres  14,30,33. 

 

 

4.2 Factores clínicos:  

 

4.2.1 Tipo de afectación: el inicio bulbar de la afectación se asocia a peor 

pronóstico, es el factor de mal pronóstico más descrito en la literatura 

14,23,24,26,28,29,31,34-41. El debut respiratorio es infrecuente, pero también de mal 

pronóstico 42,43.  

 

4.2.2 Retraso en el diagnóstico: los estudios coinciden en que los pacientes 

que tardan más tiempo entre el inicio de síntomas y el diagnóstico definitivo tienen 

mejor pronóstico 12,14,44, probablemente porque el ritmo de progresión de la 

patología es menor. Los pacientes que son rápidamente diagnosticados 
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posiblemente tengan una enfermedad más y/o u ritmo de progresión de la 

patología mayor, lo que facilitaría el diagnóstico. 

 

4.2.3 Antecedentes familiares: en general no se han descrito diferencias  

pronosticas en la ELA esporádica y la familiar, pero diferentes mutaciones del 

Cu/Zn superóxido dismutasa (SOD1) pueden tener un efecto en la progresión de 

la enfermedad 2,5.  

 

4.2.4 Rapidez de progresión: se han descrito diferentes parámetros para 

medir la progresión de la enfermedad: la CVF, la miometría isométrica, la escala 

ALSFRS-R, el índice de afectación bulbar y global del Medical Research Council 

(MRC) 45. El peor pronóstico se ha asociado al deterioro en todas estas 

mediciones.  

 

4.2.5 Marcadores biológicos: en algunos estudios se describe la 

disminución plasmática de creatinina y el número de neutrófilos como factores de 

mal pronóstico 46. La neutrofilia, o la elevación de los neutrófilos con respecto a 

los linfocitos, se ha descrito recientemente como marcador de progresión de la 

enfermedad 47, y se ha descrito un efecto protector de los niveles séricos altos de 

creatinina con la incidencia de la ELA en algunas poblaciones 48.  Otro marcador 

biológico que se ha asociado con el pronóstico es el aumento de la expresión 

muscular de la proteína NOGO-A, pero solo se ha estudiado en animales y no 

tiene aplicación clínica actualmente 49. 

 

 

4.3 Factores psicosociales:  

 

4.3.1 Estrés psicosocial: los pacientes con estrés psicosocial tienen peor 

pronóstico que los que no lo presentan. Los pacientes solteros tienen peor 

pronóstico que los casados 14,50.  

 

4.3.2 Funciones cognitivas: entre el 5% y el 10% de los pacientes con ELA 

desarrollan una demencia frontotemporal, y probablemente la mitad de todos los 

pacientes desarrollan al menos una sutil afectación de la función cognitiva 
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temporal y frontal 51. La demencia frontotemporal es un factor de mal pronóstico 

52.  

 

4.3.3 Estatus nutricional: la malnutrición es un factor de mal pronóstico 

importante en la ELA, y se mide habitualmente con el índice de masa corporal 

(IMC) 31.  

 

4.3.4 Estatus respiratorio: varios estudios apoyan que la reducción de la 

CVF en el momento del diagnóstico es el factor pronóstico de mayor relevancia 

en la ELA 12-14,24,27,29-31. El sniff nasal inspiratory pressure (SNIP) es, sin embargo, 

una medida más fiable de la presión intratorácica y ha demostrado predecir el 

desarrollo de IR de forma más acertada que la CVF 53,54. 

 

4.3.5 Escalas de funcionalidad: la escala ALS fue la primera escala 

funcional en ELA 55, y el ALSFRS-R es su versión posterior revisada 25. La 

progresión en el deterioro funcional medido con ambas escalas se ha relacionado 

de forma significativa con el mal pronóstico del paciente. Estas escalas han sido 

ampliamente validadas para estudiar el pronóstico de la patología 23,25,45,52,55,56.  

 

4.3.6 Criterios de El Escorial: herramienta que define el nivel de seguridad 

con que se ha hecho el diagnóstico de ELA, clasificando este diagnóstico como 

definitivo, probable y posible. El diagnóstico definitivo de ELA según estos 

criterios representa un factor de mal pronóstico 6.  

 

 

4.4 Factores terapéuticos 

 

4.4.1 Fármacos: el Riluzol es el único fármaco en demostrar un efecto 

positivo e independiente en el pronóstico de estos pacientes y puede prolongar la 

supervivencia unos 2 – 3 meses 57-59. Su mecanismo de acción es reducir la 

citotoxicidad inducida por el glutamato, por inhibición de la liberación de ácido 

glutámico, bloqueo de la estimulación del N-metil-D-aspartato y por efecto 

directo sobre los canales de voltaje dependientes de sodio. Edaravone es otro 

fármaco que reduce el estrés oxidativo y puede enlentecer el deterioro funcional 
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en algunos pacientes con ELA, actualmente se necesitan más investigaciones para 

asegurar el efecto benéfico contra placebo y en todo caso podría recomendarse 

sólo en estadios muy precoces de la patología 60,61   

 

4.4.2 Gastrostomía: la gastrostomía endoscópica percutánea (PEG) es una 

práctica de uso generalizado para prevenir la desnutrición y la deshidratación 

cuando los síntomas bulbares impiden la deglución. La PEG ha demostrado 

aumentar la supervivencia, probablemente evitar broncoaspiraciones,  la 

posibilidad de tratar infecciones respiratorias de forma ambulante, y administrar 

nutrición y fármacos para la ELA 62,63 

 

4.4.3 Ventilación mecánica: el curso natural de la ELA se ha visto 

ampliamente afectado desde la indicación de la VM, consiguiendo aumentar la 

supervivencia de forma notable 64-66 y la calidad de vida de los pacientes con VM 

no invasiva (VMNI) 40,67-70. Los estudios realizados con VM invasiva (VMI) son 

más controvertidos, con algunos estudios que refieren no empeoramiento de la 

calidad de vida del paciente con VMI 69, y sin embargo un claro deterioro de la 

calidad de vida de los cuidadores 71. 

 

4.4.4 Atención multidisciplinar: los pacientes que son atendidos en centros 

terciarios con unidades multidisciplinares especializadas tienen mejor pronóstico 

que los que son atendidos sólo en consultas monográficas 72,73. 

 

 

5. Fisiopatología de la afectación respiratoria 

 

Los mecanismos fisiopatológicos implicados en el desarrollo de la IR en la ELA tienen 

finalmente como consecuencias la hipoventilación alveolar, la tos ineficaz y la alteración 

en los mecanismos de protección de la vía aérea 73.  

 

La hipoventilación alveolar surge por la debilidad progresiva de la musculatura 

respiratoria inspiratoria, fundamentalmente la del diafragma,  disminuyendo la 

distensibilidad de la caja torácica. En consecuencia, para mantener el volumen minuto 

respiratorio adecuado se aumenta la frecuencia respiratoria, estableciéndose un patrón 
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superficial que se acentúa durante el sueño rapid eye movement (REM), cuando va 

además acompañado de atonía muscular. Finalmente este mecanismo compensatorio 

aumenta la carga de trabajo respiratorio y lleva al agotamiento muscular que conduce a 

la hipoventilación. La hipoventilación nocturna mantenida finalmente favorece el 

desarrollo de la hipoventilación diurna.  

 

La afectación de la musculatura respiratoria espiratoria, como los músculos intercostales 

internos y rectos abdominales, en conjunto con la afectación de la musculatura 

inspiratoria y orofaríngea, alteran el mecanismo normal de la tos.  La tos se hace ineficaz 

por afectación inspiratoria (disminución de la incursión diafragmática y por tanto 

ausencia de inspiración profunda previa a la tos), orofaríngea (ausencia de cierre glótico 

posterior a la inspiración profunda) o espiratoria (ausencia de contracción enérgica de 

músculos abdominales e intercostales), o bien por la afectación de todos los grupos 

musculares respiratorios en grado variable. La tos ineficaz conduce a un mal manejo de 

secreciones con infecciones respiratorias y atelectasias de repetición.  

 

Las alteraciones en los mecanismos de protección de la vía aérea están relacionadas con 

la afectación de la musculatura orofaríngea que, además de contribuir con el desarrollo 

de la tos ineficaz, causa trastornos de deglución con riesgo de neumonías por 

broncoaspiración.  

 

En la valoración de los pacientes con ELA tiene especial interés el seguimiento clínico 

neumológico dirigido a detectar síntomas sugestivos de  hipoventilación nocturna 

(somnolencia excesiva diurna, cefalea matutina, obnubilación matutino) y/o afectación 

diafragmática (ortopnea), además de la realización de pruebas funcionales respiratorias y 

de intercambio gaseoso, ya que no sólo evidencian el desarrollo de insuficiencia 

respiratoria, sino que pueden anticipar el desarrollo de la misma, permitiendo actuar de 

forma precoz. Las pruebas de uso habitual en la práctica clínica diaria para el diagnóstico 

de la afectación respiratoria neuromuscular son:  

 

• Espirometría forzada: principalmente la CVF, cuyo valor inferior al 80% del 

predicho se relaciona con posible hipoventilación nocturna. Su realización en 

decúbito supino permite evaluar de forma aislada la función diafragmática, 
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cuando la diferencia entre la CVF en sedestación y supino es mayor al 20% se 

considera patológica 63,74.  

 

• Presiones máximas: la presión inspiratoria máxima (PIM) que evalúa 

principalmente la función diafragmática, y la presión espiratoria máxima (PEM) 

que valora la función de la musculatura espiratoria. Valores menores del 50% del 

valor teórico predicen posible hipoventilación nocturna 63,75.  

 

• Pulsioximetría nocturna: técnica que determina la saturación nocturna de oxígeno 

y que se asocia con hipoventilación cuando la saturación pulsioximétrica de la 

hemoglobina es menor al 90% durante más del 10% del tiempo total del registro, 

o cuando es menor al 88% durante más de 5 minutos continuos 63,76. Sin embargo, 

la sensibilidad de la pulsioximetria para detectar hipoventilación nocturna es baja, 

por lo que no se considera actualmente una prueba de detección precoz de 

hipoventilación 77.  

 

• SNIP: prueba realizada en pacientes con afectación de la musculatura orbicular 

de la boca en quienes la espirometría no es fiable por escape de aire periboquilla. 

Traduce la presión diafragmática a través de la capacidad para esnifar del 

paciente, y  valores menores a 40 cmH2O predicen el desarrollo de hipoventilación 

nocturna 53,63.  

 

• Gasometría arterial basal: evalúa directamente el intercambio gaseoso aunque 

suele realizarse durante el día. La evidencia de hipercapnia es un signo de 

indudable hipoventilación pero suele ser tardío. Otros parámetros como la 

elevación del bicarbonato o del exceso de bases aportan información de posible 

hipoventilación 63.  

  

• Capnografía nocturna: registro transcutáneo de dióxido de carbono que permite 

diagnosticar con certeza la hipoventilación nocturna 63,76. Actualmente, es la 

prueba más específica y sensible para diagnosticar hipoventilación nocturna, para 

discriminar si la hipoxemia es por un trastorno de ventilación/perfusión o por 
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hipoventilación, y para detectar posibles problemas relacionados con la 

hiperventilación nocturna 78.       

  

 

6. Tratamiento con Ventilación Mecánica 

 

La VM es una estrategia terapéutica que consiste en reemplazar o asistir mecánicamente 

la ventilación pulmonar espontánea cuando esta es inexistente o insuficiente para la vida. 

Este tratamiento puede instaurarse en forma de VMNI o VMI. La VMI precisa la 

intubación orotraqueal del paciente y la realización de una traqueotomía para mantenerla 

de forma crónica, mientras que la VMNI emplea una interfaz que se ajusta a la cara del 

paciente.  

 

El  mecanismo de acción de la VM en pacientes con IRC es multifactorial y clásicamente 

tres teorías lo explican 79-81:  

 

• La IR es secundaria a la fatiga crónica de los músculos respiratorios que conduce 

a la hipoventilación. En estos casos la VM asegura la ventilación pulmonar 

adecuada además de descanso muscular, con lo que hay una mejoría de los 

síntomas y del intercambio gaseoso. 

 

• La VM aumenta el volumen corriente y por lo tanto la distensibilidad pulmonar, 

eliminando microatelectasias. 

 

• La VM permite corregir la hipercapnia secundaria a la hipoventilación, con lo que 

se revierte la situación crónica de desensibilización de los centros respiratorios a 

la hipercapnia, en consecuencia aumenta la ventilación pulmonar y el intercambio 

gaseoso incluso en las horas en las que no se está utilizando la VM. 

 

La VM en pacientes con ELA puede estabilizar la capacidad vital 82, aumentar la 

oxigenación, disminuir el dióxido de carbono (pCO2) y mejorar la calidad del sueño 81, 

siempre que se utilice durante más de 4 horas al día 83. Su efecto sobre la supervivencia 

ha sido ampliamente descrito, y es la intervención que consigue el incremento más 

significativo en pronóstico y en calidad de vida 24. Se ha descrito con VMNI un aumento 
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de 13 – 25 meses en la supervivencia general 84 y 19 meses en los casos de ELA con 

afectación bulbar 28, aunque la afectación bulbar se relaciona con peor tolerancia de la 

VM 35. El beneficio en supervivencia es aún mayor si la VMNI se continua con la VMI, 

llegando alcanzar hasta 207 meses, con una media de supervivencia de 56 meses  84.   

 

 

6.1 Indicaciones de la Ventilación Mecánica: el criterio de indicación de VM es la 

aparición de síntomas sugestivos de hipoventilación o de disfunción diafragmática, y 

algún dato funcional que lo apoye 28,63:  

• Hipercapnia diurna en la gasometría arterial basal. 

 

• Disminución en más del 80% del valor predicho de la CVF y/o disminución de la 

CVF en supino con respecto a la sedestación mayor al 20%.  

 

• Disminución mayor al 50% del valor predicho en las presiones máximas.   

 

• Saturación pulsioximétrica de la hemoglobina por debajo del 90% durante más 

del 10% del tiempo total del registro, o menor al 88% durante más de 5 minutos 

continuos. 

 

• Capnografía transcutánea con una media por encima de 50 mmHg, o un valor pico 

mayor a  49 mmHg de dióxido de carbono.   

 

6.2 Monitorización de la Ventilación Mecánica: el objetivo de la VM en la ELA es 

mejorar la calidad de vida y la supervivencia. La corrección de la hipoventilación 

nocturna está claramente relacionada con un mejor pronóstico 54,85. Para conseguir estos 

resultados, es necesario monitorizar la eficacia y el cumplimiento adecuado del 

tratamiento. La frecuencia de estas evaluaciones está determinada  por la gravedad y la 

rapidez de progresión de la patología que causa la IR. En el caso de la ELA, las guías de 

práctica clínica nacionales e internacionales recomiendan que se haga al menos cada 3 

meses 63,73. Las herramientas clásicas para verificar la eficacia de la VM son: 
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6.2.1 Gasometría arterial basal: en cuanto a la información que ofrece, el pH 

generalmente es normal en la IRC, por lo que es de poco valor en el 

seguimiento de la ELA 86,87. El bicarbonato puede ser un indicador de 

hipoventilación nocturna residual, pero varias patologías y fármacos 

pueden alterar su concentración, por lo que su elevación puede apoyar la 

sospecha de hipoventilación, pero como único factor aislado tiene muy 

poca especificidad 88. La elevación de la pCO2 traduce hipercapnia diurna, 

pero es un mal indicador de hipercapnia nocturna 89,90. Por tanto, la 

gasometría arterial basal es una prueba invasiva y dolorosa, difícil de 

realizar cada 3 meses y con información poco precoz en cuanto a la 

detección de hipoventilación nocturna.  

 

6.2.2 Pulsioximetria nocturna: la pulsioximetria nocturna tiene la ventaja de la 

simplicidad de la técnica y de su bajo costo, pero es muy poco específica 

para detectar hipoventilación, pues la disminución de la saturación de 

oxígeno de la hemoglobina (SpO2) puede traducir problemas de difusión 

o hemodinámicos, y no necesariamente problemas de ventilación.  

 

6.2.3 Capnografía transcutánea nocturna: la capnografía “end-tidal” y la 

transcutánea son los sustitutos de las gasometrías arteriales, se trata de 

estudios que monitorizan la pCO2 durante el sueño. El capnógrafo “end-

tidal” mide la pCO2 en el aire espirado, por lo que sus valores se pueden 

sesgar por otras alteraciones de ventilación/perfusión, por el espacio 

muerto de la interfaz e incluso por el modo ventilatorio. Por estas 

variables, el capnógrafo “end-tidal” puede subestimar los niveles de pCO2, 

lo que le hace una herramienta poco útil para monitorizar hipoventilación 

nocturna en un paciente con VM 77,91.  En cambio, el capnógrafo 

transcutáneo es una herramienta fiable de monitorización de la pCO2 

cuando el paciente está hemodinámicamente estable, si bien existe 

controversia sobre su uso para medir puntualmente la pCO2,  su uso 

continuo aporta información sensible y específica sobre la tendencia de la 

pCO2 durante el sueño, más que una medición puntual del mismo 92. Las 

herramientas clásicas para el seguimiento de la VM en pacientes con IRC 

por ELA, salvo la capnografía transcutánea, son poco específicas para 
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detectar hipoventilación. La capnografía transcutánea si bien demuestra 

mayor especificidad, es costosa y sus resultados pueden ser operador 

dependiente 88.  

 

6.2.4 Built-In Software (BIS):  una de las mayores contribuciones de la 

ingeniería medica al campo de la VM es el desarrollo de softwares de 

monitorización en los respiradores, que permiten hacer un seguimiento 

detallado de importantes parámetros de la ventilación del paciente de 

forma económica, no invasiva y práctica. Son los llamados “BIS” 77,93-96 

que almacenan datos referentes a la VM del paciente y que se pueden 

descargar en un ordenador en cada consulta. Actualmente alguno de ellos 

dispone de plataforma virtual de almacenamiento en nube, por lo que se 

puede monitorizar al paciente a distancia.  El BIS es la herramienta más 

novedosa para el seguimiento de los pacientes con IRC con VM 

domiciliaria, y que puede proporcionar información importante sobre la 

efectividad del tratamiento, pero no hay estudios que profundicen en el 

análisis de la información que aportan como marcadores pronósticos de la 

ELA.   Estos softwares nos aportan datos numéricos que nos permiten 

monitorizar parámetros como el cumplimiento, las fugas, el volumen 

corriente, los eventos respiratorios residuales o la proporción de ciclos 

respiratorios desencadenados por el paciente o el respirador. Registran 

también los datos necesarios para recrear curvas de flujo y presión durante 

todas las horas de sueño del paciente, con lo cual pueden detectarse 

asincronías ventilador/paciente.  

Los principales datos del análisis estadístico que aporta el BIS son:  

• Horas de uso de la VM: se registra el número de horas totales que 

ha funcionado el respirador y se presenta el dato en media y 

mediana de horas de uso cada 24 horas.  Este dato se aporta de 

forma retrospectiva desde la adaptación al respirador, hasta el 

momento en el que se descarga.  

• Porcentaje de inspiraciones espontáneas: Los ciclos respiratorios 

bajo VM pueden ser espontáneos o controlados. En los primeros, 

el impulso inspiratorio proviene del paciente, el respirador se 

activa como consecuencia de la demanda de flujo aéreo del 
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paciente. Los ciclos controlados son desencadenados por el 

respirador, ante la ausencia durante un tiempo determinado de 

impulso respiratorio propio del paciente, o espontaneo.  El registro 

del BIS no solo es capaz de reflejar la cantidad de ciclos 

respiratorios del paciente, o frecuencia respiratoria, sino que 

también refleja qué proporción de esos ciclos son espontáneos 

(desencadenados por el paciente) o controlados (desencadenados 

por el respirador ante la ausencia de ciclos espontáneos). 

• Fugas: se reflejan de forma numérica en los datos estadísticos del 

software, en L/min, y también en forma de curva en el registro, a 

manera de tendencia o en cada ciclo, dependiendo del software del 

respirador.  

 

 

6.3 Asincronías en Ventilación Mecánica: durante la VM pueden ocurrir eventos 

no deseados por alteraciones en el número o en la forma de los ciclos respiratorios. Estos 

eventos son conocidos como asincronías paciente/ventilador y tienen conocidas 

consecuencias clínicas en pacientes con VMI 97. La efectividad de la VM depende en gran 

medida de la adecuada sincronía entre ventilador y paciente 98, algunos autores han 

descrito cómo estas asincronías se relacionan con alteraciones de parámetros respiratorios 

biológicos como la SpO2 nocturna 99. Un documento conjunto de expertos de reciente 

publicación describe una sistemática para describir las asincronías paciente/ventilador 

también en VMNI 100, en este estudio se consiguen clasificar y describir nueve asincronías 

en VMNI mediante un registro que incluye poligrafía respiratoria, que permite evaluar la 

presurización del respirador, el flujo aéreo del paciente y la movilidad toracoabdominal 

mediante bandas pletismográficas. Las asincronías descritas se clasifican en:  

 

6.3.1 Asincronías de frecuencia: definidas por una falta de coordinación entre 

la frecuencia respiratorio del paciente y la del respirador. Los ciclos respiratorios 

desencadenados por el esfuerzo del paciente reciben el nombre de ciclos 

“espontáneos”, mientras que los desencadenados deliberadamente por el respirador, 

sin esfuerzo del paciente,  son ciclos “controlados”. Las asincronías de frecuencia 

descritas son:    

 



 34 

• Doble Trigger: ciclo respiratorio duplicado desencadenado por el paciente, ambos 

ciclos son espontáneos.   

 

• Auto Trigger: ciclo respiratorio duplicado o múltiple, no desencadenado por el 

paciente sino que es proporcionado deliberadamente por el respirador, se trata de 

ciclos controlados. 

 

• Uncoupling: ausencia completa de la coordinación entre la frecuencia respiratoria 

del paciente y la del respirador. Una variante de esta asincronía es el trigger 

reverso, que se basa en la presencia de un ciclo respiratorio espontáneo 

desencadenado por un ciclo respiratorio controlado, de manera que es una suerte 

de doble trigger pero en el que el primer ciclo es controlado y el segundo es 

espontáneo.  

 

• Esfuerzo ineficaz: se trata de un ciclo respiratorio demandado por el paciente, 

espontáneo, que no es detectado por el respirador. Sólo se realiza el esfuerzo del 

paciente pero no la presurización del respirador, con lo que no hay flujo 

inspiratorio.  

 

 

6.3.2 Asincronías Intraciclo: se refiere a anormalidades dentro del ciclo 

respiratorio, en las curvas de flujo inspiratorio y/o del flujo espiratorio. Estas 

asincronías son:  

 

• Demanda de flujo: deflexión en cualquier porción de la curva de flujo inspiratorio, 

secundaria a que el flujo proporcionado por el respirador es insuficiente para 

cubrir la demanda del paciente  

 

• Overshooting: rectificación de la porción inicial de la curva de flujo, por excesiva 

presurización del respirador que crea una entrada de flujo inspiratorio en muy 

poco tiempo.  
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• Ciclado largo: porción final de la curva de flujo inspiratorio más prolongada en el 

tiempo que el esfuerzo inspiratorio del paciente, se trata de un retraso en el cambio 

de fase inspiratoria a espiratoria del respirador con respecto al del paciente.  

 

• Ciclado corto: curva del flujo inspiratorio con una duración menor al esfuerzo 

inspiratorio del paciente, de manera que el flujo inspiratorio no cubre todo el 

esfuerzo respiratorio del paciente.   

 

6.3.3 Eventos respiratorios residuales: disminución periódica de la amplitud de 

la curva de flujo sin disminución de la curva de presión, lo que sugiere que el flujo del 

paciente es menor a pesar del correcto funcionamiento del respirador. La persistencia de 

eventos obstructivos bajo VM se denomina “eventos residuales” y en principio no es un 

concepto propio de la VM, sino trasladado de pacientes con apnea obstructiva durante el 

sueño en tratamiento con CPAP. Sin embargo, los eventos residuales en VM han 

demostrado empeorar el pronóstico en pacientes con ELA 85, por lo que su detección y 

corrección tiene relevancia clínica.   

 

Las asincronías están descritas con poligrafía respiratoria y VM, si bien pueden usarse las 

curvas del BIS para orientar sobre la frecuencia y naturaleza de estas, y cada vez hay más 

evidencia de su utilidad y la ventaja que supone tener una herramienta para monitorizar 

al paciente en domicilio 88, no obstante faltan estudios de validación para las asincronías 

en BIS 77. 
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C. HIPÓTESIS Y OBJETIVOS 

 

1. Hipótesis 

 

1.1 En pacientes tratados con VM domiciliaria por IRC secundaria a ELA, los 

ajustes de la configuración del respirador que se hacen gracias a la 

información obtenida mediante el BIS, prolongan la supervivencia.   

 

1.2  En pacientes tratados con VM domiciliaria por IRC secundaria a ELA,  la 

información que se obtiene mediante el BIS tiene valor pronóstico de la 

enfermedad.  

 

 

2. Objetivos 

  

2.1 Objetivo General: 

 

• Analizar  la utilidad de la información obtenida mediante  el  BIS de 

los respiradores en pacientes con IRC secundaria a ELA, tratados con  

VM domiciliaria.  

 

2.2 Objetivos Específicos:  

 

• Comparar la supervivencia entre pacientes tratados con VM domiciliaria por IRC 

secundaria a ELA con ajustes del respirador guiados por la información del BIS, 

y la de los que no fueron monitorizados con BIS.  

 

• Analizar el valor pronóstico de la información aportada por el BIS de los 

respiradores de pacientes con VM domiciliaria por IRC secundaria a ELA.  
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D. MATERIALES Y MÉTODOS 

  

1. Población:  

 

Pacientes con diagnóstico de ELA, en seguimiento en la Unidad Multidisciplinar de 

Patología Neuromuscular del Hospital Universitario 12 de Octubre de Madrid,  que han 

desarrollado de forma secundaria una IRC por lo que reciben tratamiento con VM 

domiciliaria indicado por la Unidad de Ventilación Mecánica del mismo centro.  

 

1.1 Criterios de inclusión:  

- Tener el diagnóstico de ELA definida, según los criterios de El Escorial 6. 

- Tener indicación de VM domiciliaria según los criterios de la normativa SEPAR 

vigente 73.  

- Haber sido adaptados a VM domiciliaria en la Unidad de Ventilación Mecánica 

del Servicio de Neumología del Hospital Universitario 12 de Octubre, entre 

febrero 2013 hasta enero 2020.  

- Haber tenido un seguimiento regular en la consulta de Ventilación Mecánica, cada 

3 meses, de acuerdo con la normativa SEPAR vigente 73.   

 

 

1.2 Criterios de exclusión:  

- Pacientes con diagnóstico de variantes de ELA, sin criterios de ELA definida, 

según los criterios de El Escorial 6, como la atrofia muscular progresiva, la 

esclerosis lateral primaria, la parálisis bulbar progresiva, el síndrome de flail arm 

o el de flail leg.  

- Pacientes que se adaptaron a VM domiciliaria en el servicio de Urgencias y/o en 

la planta de hospitalización de Neumología, por algún proceso intercurrente y no 

propiamente por la progresión de la patología, como dicta la historia natural de la 

enfermedad 12,37 

- Pacientes que no tuvieron un seguimiento regular en la consulta de Ventilación 

Mecánica, cada 3 meses, de acuerdo con la normativa SEPAR vigente 73.   

- Pacientes que no disponían de un respirador con sistema de BIS.  
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- Pacientes que rechazaron el tratamiento con VM domiciliaria, o que tenían un 

cumplimiento menor de 4 horas continuas al dia, necesarias para la efectividad 

del tratamiento 83.   

 

Se establecieron dos grupos de pacientes para el estudio: 

 

• Grupo BIS: pacientes adaptados a VM por IRC secundaria a ELA, a los que se 

descargó el BIS del respirador como parte de su  evaluación clínica trimestral. 

Estos datos se recogieron de forma prospectiva, desde febrero 2017 hasta 

diciembre 2020 o hasta el fallecimiento del paciente.    

 

• Grupo no BIS: pacientes adaptados a VM por IRC secundaria a ELA, con 

evaluaciones clínicas trimestrales pero sin descarga del Built-In software del 

respirador. Estos datos se recogieron de forma retrospectiva, desde febrero 2013 

hasta febrero 2017.    

 

El criterio de asignación de los pacientes en un grupo u otro fue temporal: a partir de 

febrero del 2017 y hasta diciembre 2020 se realizó una lectura sistemática del BIS a todos 

los pacientes con VM domiciliaria. Antes de febrero del 2017 no se realizaba la descarga 

y lectura del BIS de forma sistemática.  

 

 

2. Métodos:  

 

Estudio descriptivo y analítico, longitudinal, retrospectivo y prospectivo de la población 

anteriormente descrita.  

 

Todos los pacientes incluidos en el estudio tenían respiradores adaptados a la normativa 

SEPAR vigente para pacientes con ELA 73, asignados por la empresa de terapias 

respiratorias domiciliarias en función del código postal de cada paciente y con las mismas 

prestaciones.  
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En todas las consultas se realizó la descarga de los datos del BIS de cada respirador. Esta 

descarga se efectuó siguiendo las recomendaciones de cada fabricante en función de las 

características de cada equipo:  

- Para los respiradores ResMed ® modelos Astral ® y Stellar ®:  tras encender y 

desbloquear el equipo, se utilizó un dispositivo de almacenamiento en formato 

USB, usando la opción “descarga de los todos los datos” en el control de mando 

del respirador. Una vez concluida la descarga la información se trasladó a un 

ordenador portátil de la Unidad de Ventilación Mecánica (HP ProBook Intel® 

Core TM). Para la lectura de los datos se usó el software ResScan ®.  

- Para los respiradores BREAS® modelo VIVO 50®:  tras encender y desbloquear 

el equipo, se utilizó un cable de descarga conectado directamente al ordenador 

portátil de la Unidad de Ventilación Mecánica (HP ProBook Intel® Core TM) y se 

activó el comando “descarga de datos” en el respirador. Para la lectura de los datos 

se usó el software VIVO®.  

- Para los respiradores Philips® modelo Trilogy 100®:  tras encender y desbloquear 

el equipo, se extrajo la tarjeta de almacenamiento SD y se insertó en el ordenador 

portátil de la Unidad de Ventilación Mecánica (HP ProBook Intel® Core TM). Para 

la lectura de los datos se usó el software DirectView®.  

 

Se recogieron los datos de los pacientes en 8 visitas consecutivas, cada visita realizada 

cada 3 meses aproximadamente, como dicta la normativa de seguimiento de pacientes 

con patologías neuromusculares vigente de SEPAR 73, para un tiempo de seguimiento 

total de unos 24 meses. El análisis de los datos hizo hasta la  vista número 8 o la última 

vista previa al fallecimiento del paciente.  

 

Se analizaron las siguientes variables para todos los pacientes estudiados: edad, sexo, 

fecha de nacimiento, fecha de diagnóstico de ELA,  forma de inicio de la patología, fecha 

de adaptación a VM, modelo y marca del respirador, modelo y marca de la mascarilla, 

fecha de exitus, causa de exitus.  En el grupo BIS, se recogieron además datos del software 

en cada revisión en consulta:  

• Horas de uso: todos los softwares reflejan las horas de uso del respirador por parte 

del paciente. Este dato se refleja en horas de uso del respirador por cada 24 horas.  

• Porcentaje de inspiraciones o ciclos espontáneos: este dato refleja la proporción  

de ciclos respiratorios que son iniciados por el paciente (ciclos espontáneos), 
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considerando el resto como inspiraciones o ciclos respiratorios iniciados por el 

respirador (ciclos controlados). Todos los pacientes de esta población se 

adaptaron a VM en un modo espontaneo/controlado, es decir, todos los ciclos 

respiratorios son espontáneos salvo que haya ausencia de uno o algunos, en cuyo 

caso se realizan ciclos respiratorios controlados. 

• Fugas aleatorias o no intencionales: se refiere a la cantidad de flujo aéreo que no 

entra en la vía aérea del paciente ni es expulsado por los orificios de fuga 

intencional de la interfaz. Mientras que la fuga intencional supone la expulsión 

del flujo espiratorio y, con esto, el exceso de dióxido de carbono, la fuga no 

intencional o aleatoria supone una ventilación poco efectiva. Este dato fue 

extraído del software del respirador y registrado en cada visita. Dado que no todos 

los softwares de los respiradores reflejan las fugas con las mismas unidades ni las 

miden de la misma forma,  se registró la presencia o ausencia de fugas en función 

de un registro con fugas > 20 L/min 101. 

• Presión inspiratoria del respirador: tras la adaptación a VM domiciliaria, la 

presión inspiratoria del respirador fue registrada y posteriormente se registraron 

también las modificaciones de esta, que se hicieron en cada visita. Los ajustes de 

la presión inspiratoria se realizaron  en cada consulta en función de la clínica de 

los pacientes (síntomas sugestivos de hipoventilación y/o hipercapnia) y la 

información suministrada por el análisis del BIS (asincronías de tipo demandas 

de flujo).   

• Presión espiratoria: tras la adaptación a VM domiciliaria, la presión espiratoria 

del respirador fue registrada y posteriormente se registraron también las 

modificaciones de esta, que se hicieron en cada visita. Los ajustes de la presión 

espiratoria se realizaron  en cada consulta en función de la información 

suministrada por el análisis del BIS, con la observación de asincronía de tipo 

eventos respiratorios residuales.   

• Asincronías: en cada visita se evaluaron las curvas de flujo y presión del software 

del respirador, para valorar la presencia de asincronías. Las asincronías 

observadas en la población estudiada fueron eventos respiratorios residuales, 

esfuerzos ineficaces, autotriggering, ciclado largo y ciclado corto. La clasificación 

y estadificación de las asincronías se realizó mediante el documento oficial 

disponible de asincronías en VMNI 100. Las curvas de flujo y volumen fueron 
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analizadas las 3 noches previas a la consulta, mientras que los datos estadísticos 

se recogieron los 30 días previos a la consulta. 

• Puntuación por la escala clínica ALSFR-R 25: el ALSFRS-R es un instrumento 

para medir la progresión de la enfermedad en pacientes con ELA. Consta de 12 

ítems agrupados en cuatro campos que gradúan discapacidades en actividades de 

la vida diaria: función bulbar, función motricidad fina, función motricidad gruesa 

y función respiratoria. La puntuación máxima es de 48 puntos (sin afectación) y 

la mínima es de 0 (máxima afectación).     

 

Los ajustes en los parámetros del respirador se realizaron en función de las necesidades 

clínicas del paciente. Durante la adaptación a VM domiciliaria se usaron presiones en 

función de la tolerancia del paciente, posteriormente se ajustaron las presiones en función 

de las necesidades de cada paciente en cada visita:  

 

- Aumento de la presión inspiratoria:  

o Presencia de datos clínicos sugestivos de hipoventilación (somnolencia 

diurna excesiva, obnubilación matutina, cefalea matutina) 

o Evidencia de hipoventilación en gasometría arterial, capnografía o 

pulsioximetria 102  

o Evidencia de asincronías relacionadas con la demanda de flujo  100 

o Demanda del paciente, por sensación de disnea por volumen inspiratorio 

insuficiente.   

 

- Aumento de la presión espiratoria:  

o Evidencia de eventos respiratorios residuales 88,100 

 

- Disminución de la presión inspiratoria:  

o Demanda del paciente, por sensación de excesivo volumen inspiratorio 

que dificultaba su adaptación a la VM.   
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3. Análisis de datos:  

 

Para evaluar la normalidad de la distribución de las muestras inferiores a 30, se utilizó la 

prueba de Shapiro-Wilk, utilizando en el resto de los casos la prueba de Kolmogorov-

Smirnof. La descripción de los valores cuantitativos se realizó mediante los estadísticos 

descriptivos de la media, la desviación estándar e intervalo de confianza para la media. 

Dado que la distribución de algunos datos no fue Gaussiana, se emplearon también otros 

estadísticos robustos como la mediana, rangos intercuartílicos y se describieron los 

valores máximo y mínimo. 

 

La descripción de la distribución de las variables categóricas se ha hecho mediante  

frecuencias absolutas y porcentuales de la distribución. 

 

Se utilizaron diferentes pruebas de independencia dependiendo si la variable cuantitativa 

se distribuye normalmente en las diferentes categorías de la variable cualitativa (test 

paramétricos) o por el contrario si no tiene distribución normal en las diferentes categorías 

de la variable cualitativa (test no paramétricos). El tipo de prueba usada se basó en que la 

variable categórica o cualitativa tuviese 2 o más de 2 categorías: para variables 

categóricas de distribución normal con 2 categorías se usó como test paramétrico la 

prueba T de Student, para las de 3 o más categorías la comparación de medias se realizó 

a través del análisis de la varianza ANOVA. Para las variables categóricas de distribución 

no normal con 2 categorías se usó como prueba no paramétrica la prueba U de Mann-

Whitney, y si fueron 3 o más grupos la prueba de Kruskal Wallis.  

 

Cuando se quiso observar la independencia entre dos variables cualitativas se usó la 

prueba de Chi-cuadrado. Para detectar relaciones estadísticamente significativas entre las 

variables categóricas, se utilizó la prueba exacta de Fisher si no cumplían la hipótesis de 

utilización del contraste de Chi-cuadrado (80% de las celdas debían tener una frecuencia 

esperada >5). 
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Todos los análisis de supervivencia se realizaron comparando la distribución de la 

sobrevida de los grupos estudiados hasta la ocurrencia del evento exitus, mediante la 

prueba de log-rank, y representados en curvas de Kaplan-Meier.  

 

Todos los contrastes se realizaron a dos colas, tomando como nivel de significación para 

el rechazo de las hipótesis el 5% (nivel de confianza del 95%), y se utilizó el software 

estadístico IBM SPSS versión 29.0. 

 

Dado que la ELA se considera una enfermedad rara, es difícil disponer de datos fiables 

que permitan realizar una aproximación al cálculo del tamaño muestral. Para este estudio 

se recogió la información de todos los pacientes que cumplieron los criterios de inclusión 

y fueron evaluados en la Unidad de Ventilación Mecánica del Hospital Universitario 12 

de Octubre, desde enero de 2013 hasta enero de 2020.  

 

4. Tratamiento de los datos obtenidos:  

 

A cada paciente incluido en el estudio se le entregó una hoja de información (Anexo I) y 

se obtuvo un  formulario de consentimiento informado (Anexo II). 

 

Todos los datos clínicos y epidemiológicos de los pacientes fueron extraídos de la historia 

clínica y se almacenaron en una base de datos codificada y almacenada en un repositorio 

propio de la Unidad de Ventilación Mecánica del Hospital Universitario 12 de Octubre.  

 

El protocolo del estudio, los formularios de consentimiento informado y las hoja de 

información a los pacientes fueron  aprobados por el Comité de Ética en investigación 

médica (CEIm) del Hospital Universitario 12 de Octubre, bajo el numero N.º CEIm: 

18/519 (Anexo III).  
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D. RESULTADOS 

  

1. Características generales de la población estudiada:  

 

Se evaluaron 120 pacientes con un diagnóstico de ELA y adaptados a VM domiciliaria, 

57 pacientes en el grupo BIS (47,5%) y 63 pacientes en el grupo no BIS (52,5%).  

 

La edad media de la población fue de 66,02 años DE  10,8 (rango de 37 a 84). La edad 

media del grupo BIS fue de 64,53 años DE  10,62 (rango 42 a 84), mientras que la del 

grupo no BIS fue de 67,37 años DE  10.98 (rango 37 a 83). No hubo diferencias entre 

las edades de ambos grupos (p = 0,15).  

 

La edad mediana diagnóstico de ELA de la población fue de 64 (rango de 28 a 82) años, 

y la media de 62,63 años DE  11,4. La edad media del grupo BIS fue de 60,05 años DE 

 11,32 (rango 28 a 81), mientras que la del grupo no BIS fue de 64,97 años DE  11,07 

(rango 32 a 82). No hubo diferencias estadísticamente significativas al comparar las 

medias de las edades al diagnóstico en el grupo BIS y en el no BIS, según la prueba T de 

Student para datos independientes (p = 0,95).   

 

La mediana de la supervivencia en años de la población fue de 2,60 (rango 0,26 a 16,10) 

años. En el grupo BIS la mediana fue de 3,42 (rango 0,55 a 16,10) años, y en el grupo no 

BIS fue de 2,12 (rango 0,26 a 7,84) años. Observamos una diferencia estadísticamente 

significativa en la supervivencia en ambos grupos (p = 0,001). 

 

Durante el seguimiento fallecieron 96 pacientes (78%), todas las muertes fueron causadas 

por insuficiencia respiratoria crónica y progresión de la enfermedad.  

 

En la Tabla 1 se describen las características generales de cada grupo en variables 

categóricas. La distribución de las variables fue similar en los grupos BIS y no BIS, sin 

diferencias estadísticamente significativas entre ellas.  

 

En cuanto al modelo del respirador, en el grupo BIS se registraron 45 Philips Trilogy®, 

7 ResMed Stellar ®, 1 ResMed Astral ®, y 4 BREAS VIVO 50 ®. En el grupo No BIS 
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se registraron 41 Philips Trilogy ®, 3 ResMed Stellar ®, 2 ResMed Astral ®, y 10 

BREAS VIVO 50 ®. Otros respiradores en este grupo fueron 2 DreamStar ®, 1 Elysee 

®, 1 VS Ultra ®, y 1 VSIII ®. Si bien hubo más diversidad de modelos de respiradores 

en el grupo no BIS, la mayoría de los respiradores en general fue Philips Trilogy ®.  

 

En cuanto al modelo de la interfaz, en el grupo BIS se registraron 50 oronasales (Amara 

®, Amara View ®, AirFit F20 ®, Quattro Fx ®, Ultra Mirage ®, Weinmann ®, Apex 

Wizard ®, y Fisher & Pykel 431 ®), 3 nasales (Mirage Fx ®) y 3 cánulas de traqueotomía 

(Portex Bivona ®).  En el grupo No BIS se registraron 60 oronasales (Amara ®, Apex 

Wizard ®, Amara view ®, Quattro Fx ®, Fisher & Pykel 431 ®, AirFit F20 ® y Ultra 

Mirage ®) y 3 nasales (Mirage Fx®). No hubo diferencias en los modelos de interfaz 

entre ambos grupos y la predominante fue claramente la oronasal. 

 

De la población estudiada, solo se registraron 3 pacientes con VMI (2%), todos en el 

grupo BIS. Estos pacientes pasaron a VMI por progresión de la enfermedad.   

 

Tabla 1. Características generales de los pacientes con ELA tratados con VM domiciliaria 

del Hospital Universitario 12 de Octubre. Variables categóricas. 

 

BIS: Built-In Software.  

 

Variable  Grupo  

BIS (n=57) 

Grupo  

no BIS (n=63) 

p 

Sexo Hombre (n=85) 

Mujer (n=35) 

38 (45%) 

19 (54%) 

47 (55%) 

16 (46%) 

0,33 

0,33 

Forma de inicio Bulbar (n=35) 

Espinal (n=85)  

15 (43%) 

42 (49%) 

20 (57%) 

43 (51%) 

0,51 

0,51 

Ventilación Mecánica No Invasiva (n=117) 

Invasiva (n=3) 

54 (46%) 

3 (100%) 

63 (54%) 

0 (0%) 

0,06 

0,06 

Modelo de respirador Philips ® (n=87) 

ResMed ® (n=15) 

BREAS ® (n=13) 

Otros (n=5) 

45 (52%) 

8 (53%) 

4 (31%) 

0 (0%) 

42 (48%) 

7 (47%) 

9 (69%) 

5 (100%) 

0,08 

0,08 

0,08 

0,08 

Modelo de interfaz Oronasal (n=111) 

Nasal (n=6) 

Traqueotomía (n=3) 

51 (46%) 

3 (50%) 

3 (100%) 

60 (54%) 

3 (50%) 

0 (0%) 

0,18 

0,18 

0,18 
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En la Tabla 2 se describen las características generales de cada grupo en variables 

cuantitativas. No hubo diferencias entre la edad media ni la edad media al momento del 

diagnóstico entre los grupos BIS y no BIS.  

 

Tabla 2. Características generales de los pacientes con ELA tratados con VM domiciliaria 

del Hospital Universitario 12 de Octubre. Variables continuas. 

Variable Grupo BIS (n=57) Grupo no BIS (n=63) p 

Edad (años) 64,5  10,6 67,3  10,9 0,15 

Edad al diagnóstico (años) 60,05  11,3 64,9  11,1 0,95 

Supervivencia (años) 3,42 (0,55 – 16,10) 2,12 (0,26 – 7,84) 0,001 

  BIS: Built in software 

 

En cada consulta se evaluó la escala clínica ALSFR-R a cada paciente, se muestran los 

resultados en la tabla 3. Se comprueba que la puntuación fue disminuyendo en todos los 

pacientes en cada visita, acorde con la naturaleza progresiva de la enfermedad. 

 

Tabla 3. Evolución de la media de puntuación en la escala clínica ALSFR-R durante el 

seguimiento de los pacientes con ELA tratados con VM domiciliaria del Hospital 

Universitario 12 de Octubre. 

Visita 1 

(n = 56) 

2 

(n = 57) 

3 

(n = 56) 

4 

(n = 43) 

5 

(n = 32) 

6 

(n = 23) 

7 

(n = 12) 

8 

(n = 6) 

ALSFR-R 

media (puntos) 

26,5 24,3 21,5 21,9 20,0 20,8 20,2 14,5 

DE (puntos) 7,4 8 9,1 8,5 8,8 8,8 9,2 6,8 

DE: desviación estándar 

 

 

2. Resultados del estudio de la supervivencia 

 

La mediana de la supervivencia global de esta población de pacientes con ELA y VM fue 

de 2,60 (0,26 – 16,10) años.  
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2.1 Supervivencia relacionada con la edad al diagnóstico 

 

En el grupo BIS la media de edad al diagnóstico fue de 60,05 (DE ± 11,32), mientras que 

la del grupo no BIS fue de 64,97 (DE ± 11,06), dada la distribución normal de la muestra 

se compararon las medias mediante la prueba de T de Student, no hubo diferencias 

estadísticamente significativas entre los grupos (p = 0,95). 

La mediana de la edad al diagnóstico de toda la cohorte fue de 64 (rango 28 – 82) años, 

por lo que se utilizó como punto de corte para  estudiar la supervivencia de la cohorte con 

respecto a esta variable. Se compararon las curvas de supervivencia de Kaplan Meier de 

los pacientes mayores o menores de 64 años al diagnóstico, mediante la prueba de Log 

Rank (Mantel-Cox). Se observó una relación estadísticamente significativa entre la 

supervivencia de pacientes con ELA adaptados a VM en función de la edad al diagnóstico 

(p = 0,008) (Fig. 1).  

 

2.2 Supervivencia relacionada con la forma de inicio de la enfermedad 

 

Como se describe en la Tabla 1, se estudiaron 35 pacientes con ELA de inicio bulbar 

(29%) y 85 pacientes con ELA de inicio espinal (71%). De los pacientes con inicio bulbar 

15 (43%) pertenecían al grupo BIS, y 20 (57%) al grupo No BIS. Mientras que de los 

pacientes con inicio espinal 42 (49%) pertenecían al grupo BIS, y 43 (51%) al grupo No 

BIS. Con estas variables se realizó una tabla cruzada y se comparó la distribución de la 

forma de inicio de la enfermedad entre los grupos BIS y No BIS mediante la prueba de 

Chi cuadrado, no hubo diferencias estadísticamente significativas entre los grupos de 

estudio en cuanto a la forma de inicio de la enfermedad (p = 0,51) (Tabla 1). 

 

La mediana de supervivencia en años para los pacientes con forma de inicio bulbar fue 

de 2,58 (0,43 a 16,10), mientras que la de los pacientes con forma de inicio espinal fue 

de 2,62 (0,26 a 13,43) años. Se compararon las curvas de supervivencia de Kaplan Meier 

de los pacientes con forma de inicio espinal y bulbar, mediante la prueba de Log Rank 

(Mantel-Cox), sin encontrar diferencias  estadísticamente significativas entre la 

supervivencia de pacientes con ELA adaptados a VM en función de la forma de inicio de 

su enfermedad (p = 0,81) (Fig. 2).  
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2.3 Supervivencia relacionada con el sexo 

 

Como se describe en la Tabla 1, se estudiaron 85 pacientes hombres (71%) y 35 pacientes 

mujeres (29%). De los hombres 38 (45%) pertenecían al grupo BIS, y 47 (55%) al grupo 

No BIS. Mientras que de las mujeres 19 (54%) pertenecían al grupo BIS, y 16 (46%) al 

grupo No BIS. No hubo diferencias entre la distribución de los sexos en el grupo BIS y 

el no BIS (p = 0,33) (Tabla 1). 

 

La mediana de supervivencia en años para los pacientes hombres fue de 2,58 (0,26 a 

16,10) años, mientras que la de las mujeres fue de 2,62 (0,33 a 13,43) años. Se 

compararon las curvas de supervivencia de Kaplan Meier entre los hombres y mujeres de 

la población estudiada mediante la prueba de Log Rank (Mantel-Cox). Como resultado, 

no se encontraron diferencias estadísticamente significativas entre la supervivencia de 

pacientes con ELA adaptados a VM en función de su sexo (p = 0,74)  (Fig. 3).  

 

 

2.4 Supervivencia relacionada con el seguimiento con BIS  

 

La mediana de la supervivencia en años para los pacientes con ELA tratados con VM y 

en seguimiento con BIS fue de 3,42 (0,55 a 16,10) años, mientras que la de los no tenían 

seguimiento con BIS fue de 2,12 (0,26 a 7,84) años (Fig. 4).  

 

En el análisis de la supervivencia mediante las curvas de Kaplan-Meier entre los grupos 

BIS y no BIS, se detectaron diferencias estadísticamente significativas en los tiempos de 

supervivencia de ambos grupos según la prueba de rangos logarítmicos  (p < 0,001) (Fig. 

5). 

 

 

2.5 Supervivencia relacionada con el análisis de los parámetros del BIS  

 

2.5.1 Horas de uso del respirador  

 

En la Tabla 4 se detallan las medidas de tendencia central y dispersión del número de 

horas de uso del respirador en cada visita. Se ha comprobado la distribución normal de 



 49 

los datos, por lo que se usan media y desviación estándar como medidas de tendencia 

central y dispersión. La media en horas del uso del respirador se grafica en la Figura 6. 

Se observa cómo, según progresa la patología, aumenta el número de horas de uso del 

respirador.   

 

Tabla 4. Evolución de la media de las horas de uso del respirador durante el seguimiento 

de los pacientes con ELA tratados con VM domiciliaria del Hospital Universitario 12 de 

Octubre. 

Visitas 1 

(n = 57) 

2 

(n = 57) 

3 

(n = 56) 

4 

(n = 43) 

5 

(n = 32) 

6 

(n = 23) 

7 

(n = 10) 

8 

(n = 6) 

Media (horas) 7,50 8,87 11,02 11,53 11,87 12,56 13,60 16,17 

 

DE (horas) 3,07 4,21 

 

4,84 5,15 6,14 6,87 6,51 7,10 

DE: desviación estándar 

 

Para el análisis de la supervivencia mediante las curvas de Kaplan-Meier se estratificaron 

las horas de uso del respirador en tres grupos: uso menor a 8 horas al día (uso nocturno), 

uso entre 8 y 16 horas al dia (uso nocturno y diurno) y más de 16 horas al día (uso 

continuo). Se detectaron diferencias estadísticamente significativas en los tiempos de 

supervivencia entre los grupos según la prueba de log-rank  (p < 0,003). Los pacientes 

del grupo de uso nocturno alcanzaron la mediana estimada de supervivencia a los 9,46 

años, los del grupo de uso nocturno y diurno la alcanzaron a los 8,34 años, mientras que 

los del de uso continuo a los 2,78 años (Fig. 7).   

 

 

2.5.2 Porcentaje de inspiraciones espontáneas  

 

En la Tabla 5 se detallan las medidas de tendencia central y dispersión del porcentaje de 

ciclos respiratorios espontáneos en cada visita. Se ha comprobado la distribución normal 

de los datos, por lo que se usan media y desviación estándar como medidas de tendencia 

central y dispersión. En la Figura 8 se representa la evolución de la media del porcentaje 

de los ciclos respiratorios espontáneos a lo largo del seguimiento de la población 
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estudiada. Se observa cómo, al contrario que las horas de uso del respirador, el porcentaje 

de ciclos respiratorios espontáneos disminuye conforme progresa la patología (Fig. 8).  

 

Tabla 5. Evolución de la media del porcentaje de los ciclos respiratorios espontáneos 

durante el seguimiento de los pacientes con ELA tratados con VM domiciliaria del 

Hospital Universitario 12 de Octubre. 

Visitas 1 

(n = 53) 

2 

(n = 55) 

3 

(n = 54) 

4 

(n = 43) 

5 

(n = 32) 

6 

(n = 20) 

7 

(n = 11) 

8 

(n = 5) 

Media (%) 70,17 64,29 61,63 56,65 53,84 46,75 50,82 38,40 

DE (%) 24,61 26,08 27,25 29,89 32,88 34,60 38,42 37,29 

DE: desviación estándar 

 

Para el análisis de la supervivencia se estratificaron los ciclos respiratorios espontáneos 

en cuartiles: cuartil 1 menos del 44%, cuartil 2 del 44% al 74%, cuartil 3 del 75% al 85%, 

y cuartil 4 más del 85%. Se compararon las curvas de Kaplan-Meier de cada cuartil 

mediante la prueba log-rank y, en función del comportamiento de la variable (Fig. 9), se 

agrupó posteriormente en cuartil 1 (< 44% inspiraciones espontáneas) y cuartiles 2, 3 y 4 

(> 44% inspiraciones espontáneas) (Fig. 10), observándose diferencias estadísticamente 

significativas en la supervivencia entre ambos grupos (p = 0,04).    

 

 

2.5.3 Presión inspiratoria del respirador  

 

En la Tabla 6 se detallan las presiones inspiratorias del respirador en cada visita. Se ha 

comprobado la distribución normal de los datos, por lo que se usan media y desviación 

estándar como medidas de tendencia central y dispersión. Estos resultados se representan 

en la Figura 11, se puede observar como la presión inspiratoria tiende a incrementarse 

conforme progresa la patología, por el empeoramiento de la insuficiencia (Fig. 11).  
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Tabla 6. Evolución de la media de la presión inspiratoria del respirador durante el 

seguimiento de los pacientes con ELA tratados con VM domiciliaria del Hospital 

Universitario 12 de Octubre. 

Visitas 1 

(n = 56) 

2 

(n = 57) 

3 

(n = 55) 

4 

(n = 42) 

5 

(n = 31) 

6 

(n = 22) 

7 

(n =12) 

8 

(n = 6) 

Media (cmH2O) 13,80 14,79 15,22 15,60 16,29 15,95 17,42 15,67 

DE (cmH2O) 2,88 2,82 2,74 3,06 2,83 2,98 3,72 2,65 

cmH2O: centímetros de agua. DE: desviación estándar. 

 

Para el estudio de la supervivencia se estratificó la población estudiada en pacientes que 

precisaron incrementos de presión inspiratoria (n = 42) (74%) y los que no lo precisaron 

(n=15) (26%) durante el seguimiento. Se compararon las curvas de Kaplan-Meier de 

ambos grupos mediante el test de log-rank, sin observar diferencias estadísticamente 

significativas en la supervivencias de ambos grupos (p = 0,48) (Fig. 12).    

 

 

2.5.4 Presión espiratoria del respirador  

 

En la Tabla 7 se detallan las presiones espiratorias del respirador en cada visita. Se ha 

comprobado la distribución normal de los datos, por lo que se usan media y desviación 

estándar como medidas de tendencia central y dispersión. Estos resultados se representan 

en la Figura 13, se puede observar como la presión espiratoria tiene una progresión 

discreta según avanza la patología.  

 

Tabla 7. Evolución de la media de la presión espiratoria del respirador durante el 

seguimiento de los pacientes con ELA tratados con VM domiciliaria del Hospital 

Universitario 12 de Octubre. 

Visitas 1 

(n = 56) 

2 

(n = 57) 

3 

(n = 55) 

4 

(n = 42) 

5 

(n = 31) 

6 

(n = 22) 

7 

(n = 12) 

8 

(n = 6) 

Media (cmH2O) 6,52 7,25 7,71 8,14 8,58 7,91 8,00 8,00 

DE (cmH2O) 1,59 1,58 1,65 1,58 1,72 1,84 2,21 2,75 

cmH2O: centímetros de agua. DE: desviación estándar. 
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Se estratificó la población estudiada en pacientes que precisaron incrementos de presión 

espiratoria (n=22) (39%) y los que no lo precisaron (n=35) (61%) durante el seguimiento.   

El análisis de la supervivencia se realizó comparando las curvas de Kaplan-Meier de estos 

grupos, mediante la prueba de log-rank sin observarse diferencias estadísticamente 

significativas entre la supervivencia de ambos grupos (p = 0,72) (Fig. 14).  

 

 

2.5.5 Fugas no intencionales  

 

En la Tabla 8 se detalla la proporción de pacientes con fugas no intencionales registradas 

en el software del respirador en cada visita, tras la adaptación VM. En general, el 

porcentaje de pacientes con fugas no intencionales se mantuvo estable durante todo el 

seguimiento (Fig. 15). 

 

Tabla 8. Evolución del porcentaje de pacientes con ELA tratados con VM domiciliaria 

del Hospital Universitario 12 de Octubre con fugas no intencionales. 

Visitas 1 

(n = 57) 

2 

(n = 57) 

3 

(n = 56) 

4 

(n = 43) 

5 

(n = 32) 

6 

(n = 23) 

7 

(n = 12) 

8 

(n = 6) 

Pacientes con fuga 

no intencional  

> 20 L/min (%) 

33 23 39 26 34 22 33 33 

L/min: litros por minuto. 

 

Posteriormente se estratificó la población estudiada en pacientes que presentaron fugas 

persistentes durante el seguimiento (n=21) (37%) y los que no las presentaron  (n=36) 

(63%). El análisis de la supervivencia se realizó mediante las curvas de Kaplan-Meier 

utilizando la estratificación previamente descrita. La diferencia entre las supervivencias 

no fue estadísticamente significativa según la prueba de log-rank (p = 0,29) (Fig. 16).   

 

 

 

 

 

 



 53 

2.5.6 Asincronías  

 

En la tabla 9 se refleja la proporción de pacientes con alguna asincronía de las observadas 

a lo largo del seguimiento, en cada visita. Si bien la tendencia es hacia la disminución de 

su frecuencia, se registran asincronías en todas las visitas (Fig. 17). 

 

Tabla 9. Evolución del porcentaje de pacientes con ELA tratados con VM domiciliaria 

del Hospital Universitario 12 de Octubre con asincronías. 

Visitas 1 

(n = 57) 

2 

(n = 57) 

3 

(n = 56) 

4 

(n = 43) 

5 

(n = 32) 

6 

(n = 23) 

7 

(n = 12) 

8 

(n = 6) 

Pacientes con 

asincronías  (%) 

53 51 43 42 44 26 42 33 

 

La proporción de pacientes con cada asincronía se detalla por separado en la Tabla 10 y 

se representa en la Figura 18. La asincronía más frecuentemente observada, y que 

aumenta según progresa la patología son los eventos respiratorios residuales. A pesar de 

realizar ajustes de la presión espiratoria, los eventos residuales respiratorios constituyen 

la única asincronía que no puede ser corregida en esta serie (Fig. 19).   

 

Tabla 10. Tipos y proporción de asincronías en pacientes con ELA tratados con VM 

domiciliaria con asincronías durante su seguimiento en el Hospital Universitario 12 de 

Octubre. 

Visitas 1 

(n = 57) 

2 

(n = 57) 

3 

(n = 56) 

4 

(n = 43) 

5 

(n = 32) 

6 

(n = 23) 

7 

(n = 12) 

8 

(n = 6) 

Eventos respiratorios 

residuales (%) 

23,3 33,3 22 19,6 22,9 16 25 33,3 

Esfuerzos ineficaces (%) 16,7 18,3 8,5 6,5 5,7 4 0 0 

Autotriggering (%) 6,7 3,3 3,4 4,3 5,7 0 0 0 

Trigger reverso (%) 3,3 1,7 5,1 2,2 2,9 8 0 0 

Demanda de flujo (%) 5 7 10 15 6 0 17 0 

Ciclado largo (%) 2 2 0 0 0 0 0 0 

Ciclado corto (%) 3 2 0 0 0 0 0 0 
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Se estratificó la población estudiada en pacientes que presentaron asincronías persistentes 

durante el seguimiento (n=14) (25%) y los que no las presentaron  (n=43) (75%), y se 

compararon las curvas de Kaplan-Meier para comparar las supervivencias en ambos 

grupos mediante la prueba de log-rank, no se observaron diferencias estadísticamente 

significativas entre amos grupos (p = 0,76) (Fig. 20).  
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F. DISCUSIÓN  

 

1. Análisis de las características generales de la población  

 

Para este estudio se recogieron los datos de los pacientes con diagnóstico de ELA en 

seguimiento en la Unidad de Patología Neuromuscular y ELA del Hospital Universitario 

12 de Octubre, con insuficiencia respiratoria secundaria a su patología y tratados con VM 

domiciliaria, con la finalidad de determinar la utilidad del análisis del software del 

respirador en el seguimiento por la Unidad de Ventilación Mecánica del centro. Otros 

autores han descrito el BIS como herramienta de monitorización y seguimiento 88,103,  

pero no se ha analizado el valor pronóstico de la información que aporta, o si las 

modificaciones que se hacen gracias a los datos que ofrece puede impactar en la 

supervivencia de los pacientes.   

 

Esta serie está formada por 120 pacientes con diagnóstico de ELA e insuficiencia 

respiratoria secundaria, todos adaptados a VM con buen cumplimiento y con 

características generales similares a las descritas en la literatura: la mayoría de los 

pacientes fueron hombres, en la quinta década de la vida y con una forma de inicio de la 

enfermedad predominantemente espinal 8,11,29,33,104. 

 

Entre los dos grupos estudiados, el grupo BIS y el no BIS, las características fueron 

también similares. No se observaron diferencias en sexo ni en forma de inicio de la 

patología. En ambos grupos se usaron los mismos respiradores e interfaces, de manera 

que se trató de grupos homogéneos y sin diferencias significativas entre sí. Los únicos 

tres pacientes que recibieron VMI estaban en el grupo BIS, sin embargo este no fue un 

factor estadísticamente significativo (Tabla 1).  

 

Tampoco hubo diferencias estadísticamente significativas en cuanto a la edad de los 

pacientes, ni la edad que tenían en el momento diagnóstico (Tabla 2), pero sí en la 

supervivencia en años en cada grupo, lo cual se desarrollará en detalle en lo sucesivo.  
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2. Análisis de la supervivencia de la población  

 

La supervivencia mediana global de esta población de pacientes con ELA y VM fue de 

unos 28 meses, por debajo de los 48 meses descritos por Tagami et al. 50 y por encima de 

los datos de otras series, como los 13,5 meses de Glez Calzada et al. 23 o los 17 meses de 

Bourke et al. 26. Pero similar a los 20 meses de Forbes et al. 38, o a los 23 meses descritos 

por San Juan et al. 66 y Georges 85 .  

 

Algunos autores describen la supervivencia de su población global de ELA sin diferenciar 

si son pacientes tratados con VM o no. Es un punto importante, dado que está 

ampliamente reconocido que la VM aumenta la supervivencia en pacientes con ELA 

28,34,50,64,65 más aún si la VMNI se continúa con VMI por progresión de la enfermedad, en 

este caso la supervivencia puede llegar hasta 207 meses 84. 

 

La supervivencia es por tanto muy variable en la literatura, esta variabilidad está muy en 

relación con el desarrollo o no de insuficiencia respiratoria, y de la efectividad o no del 

tratamiento con VM.  

 

 

 2.1 Supervivencia relacionada con la edad al diagnóstico 

 

La edad al diagnóstico está descrita como un factor pronostico en varias publicaciones de 

la literatura pero su interpretación no ha sido siempre igual: mientras que se sostiene que 

el pronóstico de la patología empeora con la edad 12-14,27,29,30,105,  la edad al momento 

diagnóstico está relacionada con la velocidad de progresión de la patología. De esta 

forma, los pacientes con mayor tiempo transcurrido entre el inicio de síntomas y el 

diagnóstico de la patología, tienen mejor pronostico que aquellos que se diagnostican de 

forma más precoz, posiblemente porque en estos últimos la patología tiene un curso más 

agresivo, lo cual facilita el diagnóstico 14,24.  

 

En otras series se describe claramente que la edad avanzada al momento del diagnóstico 

es un factor de mal pronóstico 12-14,24,27,30,31, sin embargo se trata de estudios de 

supervivencia que no toman en cuenta el estatus respiratorio del paciente. Esto es, no 
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separan los grupos de análisis según tengan o no insuficiencia respiratoria tratada, o no, 

con VM.  

 

Entre los escasos análisis de pacientes con ELA tratados con VM que analizan este factor, 

el de Peyssson y cols. describe mayor supervivencia en pacientes con edades más jóvenes 

al diagnóstico 27, lo que coincide con nuestra serie, sin embargo entran también en su 

análisis pacientes intolerantes al tratamiento con VM o con escaso cumplimiento (menos 

de 4 horas al dia); y el de Berlowitz y cols. 28, que en un análisis de más de 1000 pacientes 

con VM con ELA demostró que una vez que el paciente está tratado con VM, el efecto 

pronóstico de la edad al diagnóstico pierde impacto.  

 

En este estudio, la edad al diagnóstico fue menor para el grupo BIS, lo que podría indicar 

que en el grupo BIS el curso de la patología fue más agresivo que en el grupo no BIS, 

pero esta diferencia no fue significativa estadísticamente (Tabla 2). No obstante, al 

analizar las curvas de  supervivencia según la edad al diagnóstico, observamos un mejor 

pronóstico en los pacientes con menor edad al momento del diagnóstico, lo que coincide 

la gran mayoría de los estudios publicados 12-14,27,29,30,105 (Fig. 1). 

 

 

 2.2 Supervivencia relacionada con la forma de inicio de la enfermedad  

 

La forma de inicio de la enfermedad, bulbar o espinal, está ampliamente descrita en la 

literatura como un factor determinante para el pronóstico. La mayoría de los autores 

coinciden en que la forma de inicio bulbar tiene peor pronóstico y tiene impacto en la 

supervivencia 14,23,24,26,28,29,31,34-41, sin embargo estas descripciones se han hecho en series 

de pacientes con y sin insuficiencia respiratoria, por tanto tratados o no con VM.  Esto es, 

no se ha tomado en cuenta la insuficiencia respiratoria ni el tratamiento con VM para 

evaluar las diferencias en supervivencia.  

 

Aunque en la literatura tradicionalmente se ha descrito que las formas de inicio bulbar 

tienen peor tolerancia a la VM que las formas de inicio espinal 34,35,39, en algunas series, 

al igual que en la que se presenta en este estudio, los pacientes tienen buena tolerancia y 

cumplimiento de la VM de forma independiente a la forma de inicio de su enfermedad 

65,106,107.  
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Los pacientes con formas de inicio bulbar que se adaptan bien a la VM tienen, en 

cualquier caso, mejor calidad de vida y supervivencia que los que no consiguen hacerlo 

108.  

En nuestra serie no hay diferencias estadísticamente significativas en el número de 

pacientes tratados con VM con forma de inicio espinal o bulbar, ni en los años de 

supervivencia de cada grupo (Tabla 1) (Fig. 2). Nuestros resultados coinciden con al 

menos otras publicaciones de SanJuan-López y cols. 66, Peysson y cols 27 y Berlowitz y 

cols. 28 en cuanto a que la forma de presentación de la enfermedad no supone un impacto 

en la supervivencia, siempre que los pacientes que tengan  insuficiencia respiratoria estén 

bien adaptado a la VM.  

 

Sin embargo, otra serie similar a la que se presenta en este estudio, de pacientes con ELA 

con VM, describe una diferencia estadísticamente significativa con peor pronóstico para 

los pacientes de inicio bulbar 23, en esa serie se describe buen cumplimiento de VM de 

los pacientes bulbares pero no se realiza seguimiento con BIS, es posible que la diferencia 

con nuestra serie esté justo en el análisis del BIS y las intervenciones que se realizan a 

partir de la información que este ofrece, para optimizar la VM y proporcionar mayor 

supervivencia.  

 

 

 2.3 Supervivencia relacionada con el sexo  

 

En general, la literatura sostiene que el sexo es un factor relacionado con la prevalencia 

de la enfermedad: la patología es más frecuente en hombres que en mujeres 8,32,38.  Sin 

embargo el efecto del sexo en la supervivencia es más controvertido.  

 

Algunos autores han descrito un peor pronóstico en mujeres  14,30,33, otros no han 

encontrado diferencias significativas en la supervivencia en función del sexo del paciente 

12,27,28,32,38.  

 

En esta serie la distribución en cuanto al sexo en el grupo BIS y no BIS es homogénea, 

no hay diferencias estadísticamente significativas en la distribución en ambos grupos 

(Tabla 1), ni en la supervivencia en años. No hemos encontrado diferencias 



 59 

estadísticamente significativas en la supervivencia de los pacientes estudiados en cuanto 

al sexo (Fig. 3).  

 

 

 2.4 Supervivencia relacionada con el análisis del BIS 

 

Anteriormente, la única manera de evaluar el patrón respiratorio del paciente con la VM 

en términos de curvas de flujo del paciente y presión del respirador, era a través de 

estudios de sueño con complejos montajes de bandas pletismográficas 

toracoabdominales, sensores de pulsioximetría y neumotacógrafos externos. Dada la 

complejidad del estudio, se solía requerir el ingreso hospitalarios del paciente para 

realizar de forma efectiva este tipo de monitorización. Desde aproximadamente el año 

2009 contamos con la incorporación a los respiradores domiciliarios del BIS.  

 

El análisis del BIS ha sido reconocido por varios autores desde hace algunos años por su 

practicidad, simplicidad de monitorización, bajo costo y el valor de la información que 

aportan 77,88,94,95,109. 

 

Algunos datos que aporta el BIS del respirador, aparte de ser información clínica útil para 

el médico y que puede facilitar la toma de decisiones clínicas en cuanto al respirador 95, 

están validados en estudios específicos diseñados con neumotacógrafos y simuladores. 

Los parámetros que específicamente se han validado con un excelente grado de 

concordancia con monitores externos son las fugas no intencionales y el volumen minuto 

94, el índice de apneas e hipopneas residual 109,110, el porcentaje de inspiraciones 

espontaneas 88, entre otros. No obstante, algunos equipos pueden subestimar fugas no 

intencionales o sobreestimar volumen corriente habiendo variabilidad en la forma en la 

que presentan la información en función de la casa comercial de cada respirador 93. 

 

En nuestra serie la mediana de la supervivencia del grupo BIS fue de 3,42 años, mientras 

que en el no BIS fue de 2,12 años.  Esta diferencia es estadísticamente significativa (Tabla 

2) (Fig. 4) entre los grupos y además impactó de manera estadísticamente significativa en 

la supervivencia de la población estudiada (Fig. 5).  
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Pero el análisis del BIS es una forma de monitorización que aporta información sobre el 

patrón respiratorio del paciente, y no directamente una intervención terapéutica que pueda 

aumentar la supervivencia, por lo que analizamos a continuación la información que ha 

aportado el análisis del BIS en esta serie y las intervenciones que se realizaron al respecto 

que pudieron haber impactado en la supervivencia.  

 

 

 2.5 Supervivencia relacionada con los datos del BIS 

 

Dado que en esta serie, el factor determinante de la supervivencia más importante es el 

análisis del BIS, analizamos los parámetros e información que ha suministrado para 

valorar posibles factores pronósticos. 

 

2.5.1 Horas de uso de la VM  

 

Las horas de uso de la VM tienen diferentes interpretaciones según la patología causante 

del fallo respiratorio. En pacientes con EPOC, un aumento de más de 10 horas al dia de 

VM se ha relacionado con un riesgo de muerte mayor 111. En pacientes con patología 

neuromuscular, se ha descrito que el aumento de las horas de uso de la VM, aunque 

traduzca mayor debilidad muscular respiratoria, se relaciona con una mayor 

supervivencia 112,113, dado que el respirador suple la función diafragmática. En pacientes 

con ELA con insuficiencia respiratoria, la VM es la medida más efectiva como 

tratamiento paliativo de la disnea 73,114.   

 

Es también importante valorar el patrón del cumplimiento. Las horas del dia en las que 

se usa el respirador no siempre son continuas, muchas veces el uso es fragmentado e 

interrumpido. El uso fragmentado del respirador puede ser una señal de disconfort y, en 

lugar de ser un tratamiento paliativo de la disnea, empeorar la calidad de vida 88,96,99,115.  

No hay forma de saber el patrón de cumplimiento salvo mediante el análisis del registro 

del BIS, por lo que en este sentido es una herramienta fundamental en el seguimiento.  

 

El uso en horas del respirador ha sido asociado al pronóstico en otras patologías 111, y 

también en patologías neuromusculares 34,108,112,113, pero en estos estudios el aumento en 

horas del uso de respirador confiere a los pacientes mejor pronostico, porque son 
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comparados a grupos que no usan el respirador o son intolerantes. Indudablemente, la 

supervivencia es mayor en los pacientes que usan la VM pero, a nuestro entender, la 

nuestra es la única serie que analiza las horas de uso del respirador de forma estratificada 

(uso exclusivo nocturno, uso nocturno y diurno fraccionado, uso continuo) y su relación 

con la supervivencia en un grupo de pacientes con ELA todos tratados y tolerantes con 

buen cumplimiento de la VM.   

 

En esta serie de pacientes, el aumento de uso de la VM en horas ha sido rápido (Tabla 4) 

(Fig. 6), como corresponde a una enfermedad neurodegenerativa rápidamente progresiva. 

Pero además hemos observado que el número de horas de uso del respirador es un factor 

pronostico importante, que se relaciona de forma estadísticamente significativa con la 

supervivencia (Fig. 7) especialmente en pacientes con un uso mayor a 16 horas al día.  

 

 

2.5.2 Porcentaje de inspiraciones espontáneas 

 

El porcentaje de inspiraciones desencadenadas por el paciente, o espontaneas, es un 

reflejo de la fuerza de la musculatura inspiratoria. Así un alto porcentaje de inspiraciones 

espontaneas en el registro del BIS podría indicar que efectivamente la VM está 

descargando la sobrecarga que supone la inspiración en un diafragma debilitado, 

respetando la frecuencia respiratoria neural del paciente pero complementando su 

volumen corriente con la presión de soporte que se suministra. Por otra parte, un bajo 

porcentaje de inspiraciones espontaneas indica, en ausencia de fugas no intencionales 

significativas, que la fuerza de la musculatura inspiratoria esta tan disminuida que es 

incapaz de generar cambios de flujo adecuados que desencadenen la presurización del 

respirador y, por tanto, el paciente utiliza la frecuencia respiratoria de rescate que se 

programa en el respirador, con lo que pasaría de un modo ventilatorio espontáneo a uno 

controlado. Pero esta interpretación exige la ausencia de fugas no intencionales o de 

eventos respiratorios residuales en las curvas de flujo, pues en estos casos un bajo 

porcentaje de inspiraciones espontaneas podría indicar esfuerzos ineficaces 88.   

 

Por tanto, la interpretación de las inspiraciones espontaneas debe hacerse siempre que no 

haya eventos obstructivos o fugas, como se ha hecho en esta serie de pacientes. No existen 
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en la literatura estudios que describan claramente su utilidad clínica, ni que hayan descrito 

su poder pronostico.  

 

En esta serie los ciclos respiratorios espontáneos disminuyen en cada visita, conforme 

progresa la patología (Tabla 5) (Fig. 8). Hemos observado que el porcentaje de 

inspiraciones espontaneas es un factor pronóstico de importancia al relacionarse de forma 

estadísticamente significativa con un peor pronóstico y menor supervivencia en pacientes 

que tienen altos porcentajes de inspiraciones espontaneas (Fig. 9), esto es, en nuestra serie 

de pacientes hemos observado una mayor supervivencia en los que tienen un bajo 

porcentaje de inspiraciones espontaneas y, por tanto, se ventilan en modos controlados.   

 

Aunque no se ha estudiado la relevancia pronostica de la proporción de ciclos 

respiratorios espontáneos en pacientes con VM con ELA, en otras patologías se ha 

descrito que un alto porcentaje de inspiraciones espontaneas supone una elevación del 

drive respiratorio, lo que ha supuesto peor pronóstico 116-118 al observarse el desarrollo de 

más eventos respiratorios residuales y asincronías en pacientes con modos ventilatorios 

espontáneos sin frecuencia respiratoria de rescate, en los que todas las  inspiraciones son 

espontáneas, que en los que se han ventilado con modos asistidos controlados con 

frecuencia respiratoria de rescate 119. Por tanto, aunque no se trate de la misma patología, 

el porcentaje de inspiraciones espontaneas elevado asociado a un mal pronóstico es un 

punto en común entre nuestra serie y la literatura descrita.  

 

 

2.5.3 Presión inspiratoria del respirador 

 

En esta serie, se registró un incremento progresivo de la presión inspiratoria del respirador 

durante el seguimiento de los pacientes (Tabla 6) (Figura 11). El incremento de la presión 

de soporte de forma progresiva en función de la velocidad de progresión de la patología 

y desarrollo de hipoventilación, es una forma de tratamiento de la insuficiencia 

respiratoria razonable, que se realiza en la práctica clínica diaria y que tiene descripción 

en la literatura 54,120. En esta serie se observa cómo se incrementa la presión inspiratoria 

a la par que disminuye la puntuación en la escala clínica funcional ALSFRS-R (Tabla 3).  
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Sin embargo, aunque el empeoramiento de la insuficiencia respiratoria claramente 

determine el pronóstico del paciente, en esta serie el incremento de la IPAP para combatir 

esa progresión no consiguió mejorar el pronóstico en años de vida.  

Los pacientes que no requirieron aumento de IPAP durante su seguimiento presentaron 

una mediana estimada de supervivencia de 5,40 años, la de los que sí lo requirieron fue 

de 3,94 años, con esto: la progresión de la insuficiencia respiratoria y por tanto el aumento 

de la IPAP constituyeron un factor de mal pronóstico, pero esta diferencia  no consiguió 

la significación estadística (Fig. 12). 

 

 

2.5.4 Presión espiratoria del respirador 

 

En el paciente con patología neuromuscular el incremento de la presión espiratoria se 

justifica principalmente por la presencia y/o el desarrollo de obstrucciones de vía aérea 

superior o eventos respiratorios residuales 54,88,100. El desarrollo de eventos residuales en 

el seguimiento de pacientes con ELA con VM ha demostrado tener valor pronóstico, y la 

corrección de estos con aumento de la EPAP ha demostrado al menos en una serie de 

pacientes, mejorar la supervivencia 85.  

 

Pero no todos los eventos respiratorios residuales son obstrucciones, y por tanto no todos 

mejoran aumentando la EPAP. Algunos autores han demostrado que las obstrucciones 

pueden ser de origen central, progresión bulbar de la enfermedad, o incluso de naturaleza 

mecánica, por retracción del maxilar inferior como efecto de la interfaz 88,121-123. En estos 

casos el aumento de la EPAP no consigue corregir esta asincronía. 

 

En esta serie, se registró un incremento progresivo de la EPAP durante el seguimiento de 

los pacientes (Tabla 7) (Fig. 13). El incremento de la EPAP se realizó  ante la presencia 

de eventos respiratorios residuales, sin embargo, la necesidad de aumento de EPAP 

durante el seguimiento no solo no se relacionó de forma estadísticamente significativa 

con la supervivencia en años (Fig. 14), sino que además, en las últimas visitas, se observó 

el desarrollo de nuevos eventos que no respondían al aumento de la EPAP (Figura 19).  

 

En esta serie, aunque los pacientes que precisaron aumentos de la EPAP tuvieron una 

supervivencia menor que las que si lo precisaron, esta diferencia no alcanzó la 
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significación estadística. Nuestros resultados, por tanto, difieren de los conseguidos por 

Georges y cols. 85 quienes consiguen corregir estos eventos con aumento de la EPAP, y 

por tanto posiblemente parte de los eventos que hemos encontrado no sean susceptibles 

de corrección exclusivamente con incremento de la EPAP, como describe Sayas y cols. 

121.  

 

2.5.5 Fugas no intencionales  

 

La presencia de fugas es inherente a la VMNI, y las no intencionales son la principal 

causa de asincronías en el paciente ventilado 124.  

 

Varios estudios han demostrado la variabilidad entre los diferentes softwares para 

detectar y notificar sobre la presencia y cuantía de las fugas 93,125. En general se acepta 

como punto de corte mayor de 20 L/min para definir una fuga no intencional o  masiva, 

a partir de uno de los primeros estudios analizando el tema 101.   

 

Si no se analiza el registro del BIS no hay forma precisa de saber si el paciente tiene fugas 

importantes, salvo una sensación subjetiva y no cuantificable de hiperpresión (en relación 

con la compensación de las fugas) y sequedad bucal matutina. El análisis del BIS es 

necesario para la estimación correcta de las fugas 124. Las publicaciones más recientes 

recomiendan sistemáticamente el análisis del BIS al menos para estimar fugas y 

comprobar las horas de uso 103. 

 

En esta serie, aproximadamente un tercio de los pacientes presentaron fugas no 

intencionales en cada visita (Tabla 7) y la proporción de pacientes con fugas no 

intencionales fue más o menos estable (Fig. 15), pero la persistencia de fugas superiores 

a 20 L/min a los 18 meses desde la adaptación se relacionó de forma estadísticamente 

significativa con la supervivencia y constituyó un factor de mal pronóstico. 

 

No obstante, a lo largo del seguimiento, tras analizar al grupo de pacientes que mantuvo 

fugas persistentes y los que lo las tuvieron, no hubo diferencias estadísticamente 

significativas en años de supervivencia: si bien la supervivencia fue mayor en los 

pacientes que no presentaron fugas no intencionales, esta diferencia no alcanzo la 

significación estadística en los análisis de supervivencia (Fig. 16). Aunque en la literatura 
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no se ha analizado la supervivencia de los pacientes con ELA con VM en función de las 

fugas, González-Bermejo y cols. han descrito que el fracaso de la VM tiene relación 

estadísticamente significativa con la supervivencia, y que la principal causa del fracaso 

son justo las fugas persistentes 126. En este aspecto, nuestros resultados son similares a 

los suyos.  

 

 

2.5.6 Asincronías  

 

Los softwares de los respiradores son capaces de registrar datos numéricos, pero además 

reconstruyen con sus mediciones curvas de flujo aéreo y presión. La interpretación de 

estas curvas permite un mejor entendimiento de la mecánica ventilatoria del paciente y 

su interacción con el respirador,  si bien la descripción de las asincronías se ha realizado 

no con el BIS sino con poligrafías o polisomnografías con VM 98,100 las curvas del BIS 

ofrecen imágenes similares a estudios de sueño más complejos, con la simplicidad de 

valorarlas en cada consulta sin más equipos necesarios que el propio respirador del 

paciente 77,98. 

 

Varios autores han descrito la presencia de asincronías en pacientes con VM domiciliaria, 

la mayoría de ellas causadas por fugas o por obstrucciones de vía aérea superior 88. Estas 

asincronías pueden ser asintomáticas  para el paciente e imperceptibles en las gasometrías 

arteriales diurnas  89, incluso causando disminuciones importantes de la oxigenación 

nocturna 99. Los métodos de seguimiento tradicionales como la pulsioximetría nocturna 

y la gasometría arterial son poco sensibles para detectar interacciones anómalas entre el 

paciente y su respirador durante el sueño 99,124,127, por lo que nuevas formas de 

monitorizar la VM del paciente con ELA son absolutamente necesarias.  

 

La monitorización optima descrita en la literatura es la poligrafía respiratoria bajo VM y 

la capnografía nocturna 77,89-91,103, pero ambos métodos requieren, en nuestro medio, el 

desplazamiento del paciente a un centro sanitario para su monitorización nocturna, lo cual 

implica mayor incomodidad para el paciente de difícil desplazamiento y mayores costos 

para la institución 95.  
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El análisis del BIS es una forma práctica y eficaz para valorar la correcta interacción 

paciente respirador, sin la necesidad de desplazamiento del paciente y evaluando la 

situación real del paciente en el domicilio, y durante más tiempo. Por tanto, las 

recomendaciones actuales apoyan el seguimiento con este método, y aunque se reconoce 

que faltan estudios de valoración de mucha de la información que aportan, el análisis del 

BIS aporta información de gran relevancia, como la fuga y el cumplimiento 88,94,95,103,124  

algunos de ellos con validación en comparación con poligrafías bajo VM, como el índice 

de eventos respiratorios residuales 109. 

 

En nuestra serie se observó algún tipo de asincronías en un rango de 26% a 53% de los 

pacientes, dato similar al 21% descrito por Aarrestad et al. 127 o el 58% de Carlucci et al 

128 (Tabla 9) (Fig. 17).  

 

La asincronía más frecuentemente en esta población fueron los eventos residuales 

respiratorios en un rango de 16% a 33% de los pacientes según la visita, y es la única 

asincronía que se mantiene en todas las visitas (Tabla 10) (Fig. 18). Estas cifras son 

similares a otras publicadas, que varían entre un 34% 127 y 67% 103 otros autores como 

Vrijsen y cols., quienes coincidimos en que se trata de la asincronía más frecuente, aunque 

describen el índice de eventos por hora y no la proporción de pacientes afectados 129. Hay 

gran variabilidad entre la proporción de eventos residuales respiratorios descritos en la 

literatura, probablemente en función de la patología que causa la VM y, en los casos de 

ELA, la cantidad de pacientes con afectación bulbar en las series.  

 

Las consecuencias de los eventos respiratorios residuales son aún más variables: mientras 

algunos autores han demostrado que representan un factor de mal pronóstico con 

empeoramiento de la supervivencia 85 otros no consiguen relacionar la supervivencia con 

la presencia de esta asincronía 127. En esta serie no encontramos relaciones 

estadísticamente significativas entre la proporción de pacientes con eventos respiratorios 

residuales y su supervivencia en años.   

 

La presión espiratoria del respirador determina en gran medida la permeabilidad de la vía 

aérea superior. La aparición de estos eventos respiratorios residuales requiere, al menos 

como primera medida,  un aumento de la presión espiratoria del respirador 88,121. En esta 

serie se ha registrado un ascenso discreto pero progresivo de la presión espiratoria (Tabla 
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7) (Fig. 13), que coincide con la presencia de eventos residuales respiratorios pero que, 

en las últimas visitas, no parecen responder al incremento de la EPAP (Fig. 19). 

 

Se ha descrito poco sobre los resultados de los ajustes que se hacen en el respirador como 

consecuencia de información proporcionada por el análisis del BIS, Fanfulla y cols. 

describieron que estas modificaciones  conseguían aumentar las horas de uso de la VM y 

disminuir las fugas no intencionales 99, pero no relaciona los resultados con la 

supervivencia.  

 

Los esfuerzos ineficaces son también frecuentes y se han descrito en como la asincronía 

más frecuente por varios autores 99,124,128. Vaporidi et al. describen la presencia de esta 

asincronía hasta en un 38% de los pacientes críticos con VMI y que su aparición y 

persistencia aumentan la mortalidad 97. 

 

En nuestra serie, los esfuerzos ineficaces fueron disminuyendo progresivamente hasta la 

práctica desaparición de estos (Tabla 10) (Fig. 18). No encontramos relaciones 

estadísticamente significativas entre la aparición de esta asincronía ni su resolución con 

la supervivencia de los pacientes.   

 

El Autotrigger tiene una frecuencia variable, algunos autores lo describen como una 

asincronía infrecuente 129 y en otras series es la más habitual 124. Dado que se trata de una 

asincronía que se relaciona fundamentalmente con las fugas no intencionales, su 

aparición varía en función de las fugas de la serie estudiada. En nuestra serie estuvo 

presente solo hasta la visita 5 (15 meses desde la adaptación a VM) en una proporción 

variable pero en todo caso pequeña de los pacientes (3.3% a 6.7%) (Fig. 18).  

 

La asincronía tipo demanda de flujo está relacionada con el esfuerzo ineficaz, que traduce 

presión de soporte insuficiente. En nuestra serie estuvo presente en una proporción 

variable de los pacientes (5% a 17%) (Figura 18). 

 

Las asincronías del ciclado: ciclado largo y corto son también infrecuentes, se observaron 

en un 2% a 3% de los pacientes, y  solo hasta la vista 2 (6 meses desde la adaptación a 

VM) (Fig. 18).  
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El trigger reverso es una asincronía compleja que fundamentalmente se relaciona con el 

“Uncoupling” o asincronía completa paciente/respirador 98. Es un hallazgo 

fundamentalmente descrito en pacientes con VMI y en situaciones críticas de distrés 

respiratorio con sedación profunda 130,131. En nuestra serie estuvo presente solo hasta la 

visita 6 (18 meses desde la adaptación a VM) en una proporción variable pero en todo 

caso pequeña de los pacientes (1.7% a 3.3%) (Fig. 18). 

 

En esta serie, ninguna asincronía por separado estuvo relacionada con la supervivencia, 

salvo los eventos respiratorios residuales ni constituyeron un factor pronóstico 

significativo, lo que coincide con otros autores, quienes defienden que  la relevancia 

clínica de las asincronías no está aún demostrada en VM domiciliaria 129,132 (Fig. 20). 

 

En general el factor pronóstico de ELA más descrito y con mayor potencia, 

independientemente de la afectación respiratoria o del uso de VM, es la escala clínica 

ALSFRS-R 23,25,52,56,133-135. Se trata de una escala funcional clínica que evalúa la 

progresión de la patología de forma multifactorial y que se relaciona de forma 

significativa no solo con la supervivencia, sino también con la calidad de vida 25. Aunque 

esta escala tiene el mismo valor pronostico en pacientes con y sin VM 56, es necesario 

establecer factores pronósticos específicos de pacientes con VM que permitan tomar 

decisiones clínicas importantes y diseñar estrategias de tratamientos y cuidados paliativos 

52. 

 

En nuestra serie los factores pronósticos determinantes de supervivencia fueron el 

seguimiento con BIS (Fig. 5),  las horas de uso del respirador (Fig. 7) y la proporción de 

inspiraciones espontáneas (Fig. 9).  

 

Por otra parte, ni el aumento de la presión inspiratoria, ni la espiratoria, ni la corrección 

de fugas persistentes ni de los eventos respiratorios residuales, por separado, han 

conseguido explicar el aumento de la supervivencia que experimentan los pacientes 

seguidos con análisis de BIS de esta serie. Es posible que se trate de un conjunto de más 

de una modificación de parámetros para mejorar la interacción paciente/ventilador lo que 

aumenta la supervivencia, y no los ajustes por separado de cada parámetro. Sería de 

interés, por tanto, un análisis multivariable de todas más modificaciones que se hacen en 

el respirador en consecuencia de la información que aporta el BIS; y no un análisis 
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univariante, como se ha hecho en este estudio. No hay descripciones al respecto en la 

literatura, lo que lo hace un tema específico y de especial interés para la investigación  y 

publicaciones futuras.  

 

 

3. Limitaciones del estudio  

 

Este estudio tiene algunas limitaciones que deben ser reconocidas. Fundamentalmente 

dos. La primera y más importante de ellas es el carácter retrospectivo del estudio, se 

compara una cohorte con seguimiento estándar y otra con seguimiento, además, con la 

herramienta de monitorización remota que es el análisis del BIS. Sin embargo el 

seguimiento no fue paralelo, el grupo no BIS se extrajo de información de historias 

clínicas con carácter retrospectivo, de manera que pudo haber sesgos de información.  

 

El diseño inicial de este estudio era prospectivo y con aleatorización al azar de los 

pacientes que conformarían el grupo BIS y el grupo no BIS, por razones epidemiológicas 

en relación con el SARS COV 2 y la suspensión de las consultas, debió replantearse el 

estudio y completarlo con pacientes cuyos datos fueron obtenidos de forma retrospectiva.  

 

 

4. Fortaleza y aplicaciones clínicas del estudio  

 

Este estudio cuenta con varias fortalezas. Se trata de una serie de pacientes diagnosticados 

y seguidos en la misma Unidad y por los mismos profesionales, siguiendo todos la misma 

normativa 73. 

 

Los grupos BIS y no BIS, salvo la edad al diagnóstico, tenían una distribución homogénea 

de características clínicas y demográficas, no hubo diferencias en el modelo de los 

respiradores ni de interfaces, y el seguimiento clínico en ambos grupos se realizó según 

las normativas vigentes, cada 3 meses. Se han usado en el seguimiento varios tipos de 

BIS, no solo el de un fabricante, de manera que los parámetros que se han analizado 

provienen del análisis de varios fabricantes. Esto hace que la población estudiada sea una 

muestra representativa de la población real.  
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La aplicación de estos resultados en la práctica clínica diaria es innegable, se trata de un 

estudio clínico con pacientes en seguimiento en una unidad especializada de un centro de 

referencia. El registro del BIS se posiciona como herramienta para el seguimiento de los 

pacientes  con ELA, con parámetros de fácil obtención que deben ser analizados por 

personal experimentado y calificado, que resultan de gran utilidad pronóstica que puede 

permitir tomar decisiones y decidir tratamientos de forma anticipada y planificada.  

 

Por otra parte, permite la monitorización a distancia de los pacientes, evitando traslados 

al centro hospitalario. Este factor es trascendental en esta patología en la que los traslados 

son progresivamente más complejos, de forma que puede mejorar la calidad de vida del 

paciente y ahorrar costos a la administración.  
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G. CONCLUSIONES 

 

1. En esta serie de pacientes con diagnóstico de ELA e insuficiencia respiratoria 

secundaria tratada con VM, el seguimiento con análisis del BIS ha demostrado ser de 

gran utilidad para detectar factores pronósticos que nos permitan adecuar los cuidados 

del paciente a su situación clínica actual y planificar su atención sanitaria en los siguientes 

meses.  

 

2. Los pacientes que han tenido un seguimiento que incluye el análisis del BIS como 

herramienta de monitorización, tienen mayor supervivencia que los que no se han seguido 

con esta herramienta.  

 

3. El análisis del BIS proporcionó también información pronóstica que permitió adecuar 

y planificar los cuidados sanitarios en función de la situación de cada paciente en cada 

momento. Los parámetros analizados en el BIS que demostraron tener valor pronóstico 

fueron las horas de uso de la VM y la proporción de inspiraciones espontáneas. Estos 

parámetros solo pueden obtenerse mediante el análisis del BIS.  
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H. GRÁFICOS  

 

Figura 1. Curvas de Kaplan-Meier de la supervivencia relacionada con la edad al 

diagnóstico de la enfermedad de los pacientes con ELA tratados con VM domiciliaria del 

Hospital Universitario 12 de Octubre. 

 
ELA: esclerosis lateral amiotrófica, VM: ventilación mecánica, Dx: diagnóstico.  

 

Figura 2. Curvas de Kaplan-Meier de la supervivencia relacionada con la forma de inicio 

de la enfermedad de los pacientes con ELA tratados con VM domiciliaria del Hospital 

Universitario 12 de Octubre. 

ELA: 

ELA: esclerosis lateral amiotrófica, VM: ventilación mecánica.  
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Figura 3. Curvas de Kaplan-Meier de la supervivencia relacionada con el sexo de los 

pacientes con ELA tratados con VM domiciliaria del Hospital Universitario 12 de 

Octubre. 

 
ELA: esclerosis lateral amiotrófica, VM: ventilación mecánica.  

 

Figura 4. Comparación de la distribución de las supervivencias en años  de los pacientes 

con ELA tratados con VM del Hospital Universitario 12 de Octubre, en función del 

análisis del BIS. 

 

ELA: esclerosis lateral amiotrófica, VM: ventilación mecánica, BIS: Built in software.  
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Figura 5. Curvas de Kaplan-Meier de la supervivencia según el análisis o no del BIS de 

los pacientes con ELA tratados con VM del Hospital Universitario 12 de Octubre. 

  
ELA: esclerosis lateral amiotrófica, VM: ventilación mecánica, BIS: Built in software.  

 

 

Figura 6. Evolución de la media de las horas de uso al día del respirador durante el 

seguimiento de los pacientes con ELA tratados con VM domiciliaria del Hospital 

Universitario 12 de Octubre. 

 

 

 ELA: esclerosis lateral amiotrófica, VM: ventilación mecánica, V: visita 

V1 
V2 

V3 
V4 

V5 
V6 V7 

V8 
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Figura 7. Curvas de Kaplan-Meier de la supervivencia relacionada con las horas de uso 

del respirador de los pacientes con ELA tratados con VM domiciliaria del Hospital 

Universitario 12 de Octubre. 

 
ELA: esclerosis lateral amiotrófica, VM: ventilación mecánica.  

 

Figura 8. Evolución de la media del porcentaje de los ciclos respiratorios espontáneos 

durante el seguimiento de los pacientes con ELA tratados con VM domiciliaria del 

Hospital Universitario 12 de Octubre. 

 

ELA: esclerosis lateral amiotrófica, VM: ventilación mecánica, V: visita.  

V1 V2 V3 V4 V5 V6 V7 V8 
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Figura 9. Curvas de Kaplan-Meier de la supervivencia relacionada con el porcentaje de 

ciclos respiratorios espontáneos por cuartiles de los pacientes con ELA tratados con VM 

domiciliaria del Hospital Universitario 12 de Octubre. 

 
ELA: esclerosis lateral amiotrófica, VM: ventilación mecánica 

 

Figura 10. Curvas de Kaplan-Meier de la supervivencia relacionada con el porcentaje de 

ciclos respiratorios espontáneos de los pacientes con ELA tratados con VM domiciliaria 

del Hospital Universitario 12 de Octubre. 

 
ELA: esclerosis lateral amiotrófica, VM: ventilación mecánica 
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Figura 11. Evolución de la media de la presión inspiratoria del respirador durante el 

seguimiento de los pacientes con ELA tratados con VM domiciliaria del Hospital 

Universitario 12 de Octubre. 

 

ELA: esclerosis lateral amiotrófica, VM: ventilación mecánica 

 

Figura 12. Curvas de Kaplan-Meier de la supervivencia relacionada con el ajuste de la 

presión inspiratoria de los pacientes con ELA tratados con VM domiciliaria del Hospital 

Universitario 12 de Octubre. 

 
ELA: esclerosis lateral amiotrófica, VM: ventilación mecánica, IPAP: presión inspiratoria.  

 

V1 V2 V3 V4 V5 V6 V7 V8 

cmH2O 
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Figura 13. Evolución de la media de la presión espiratoria del respirador durante el 

seguimiento de los pacientes con ELA tratados con VM domiciliaria del Hospital 

Universitario 12 de Octubre. 

 

 

ELA: esclerosis lateral amiotrófica, VM: ventilación mecánica 

 

Figura 14. Curvas de Kaplan-Meier de la supervivencia relacionada con el ajuste de la 

presión espiratoria de los pacientes con ELA tratados con VM domiciliaria del Hospital 

Universitario 12 de Octubre. 

 
ELA: esclerosis lateral amiotrófica, VM: ventilación mecánica, EPAP: presión espiratoria.  

 

cmH2O 

V1 V2 V3 V4 V5 V7 V8 V6 
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Figura 15. Evolución de la media del porcentaje de pacientes con ELA tratados con VM 

domiciliaria con fugas no intencionales, durante el seguimiento en el Hospital 

Universitario 12 de Octubre. 

 

ELA: esclerosis lateral amiotrófica, VM: ventilación mecánica, V: visita 

 

Figura 16. Curvas de Kaplan-Meier de la supervivencia relacionada con las fugas 

persistentes no intencionales de los pacientes con ELA tratados con VM domiciliaria del 

Hospital Universitario 12 de Octubre. 

 
ELA: esclerosis lateral amiotrófica, VM: ventilación mecánica.  
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Figura 17. Evolución de la media de la proporción de pacientes con asincronías durante 

el seguimiento de los pacientes con ELA tratados con VM domiciliaria del Hospital 

Universitario 12 de Octubre. 

 

ELA: esclerosis lateral amiotrófica, VM: ventilación mecánica, V: visita 

 

Figura 18. Media del porcentaje de pacientes con las asincronías clasificadas por tipo y 

su evolución durante el seguimiento de los pacientes con ELA tratados con VM 

domiciliaria del Hospital Universitario 12 de Octubre. 

 

ELA: esclerosis lateral amiotrófica, VM: ventilación mecánica 
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Figura 19. Evolución del porcentaje de pacientes con ELA tratados con VM 

domiciliaria del Hospital Universitario 12 de Octubre con eventos respiratorios 

residuales y del porcentaje de pacientes con necesidad de aumento de la presión 

espiratoria durante el seguimiento. 

 

ELA: esclerosis lateral amiotrófica, VM: ventilación mecánica, EPAP: presión espiratoria del respirador 

 

Figura 20. Curvas de Kaplan-Meier de la supervivencia relacionada con la presencia o no 

de asincronías en los pacientes con ELA tratados con VM domiciliaria del Hospital 

Universitario 12 de Octubre. 

 
ELA: esclerosis lateral amiotrófica, VM: ventilación mecánica.  
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I. ANEXOS 

 

Anexo I. Hoja de información al paciente.   
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Anexo I. Hoja de información al paciente (continuación). 
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Anexo II. Formulario de consentimiento informado. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 85 

Anexo III. Aprobación del Comité de Ética en investigación médica (CEIm) del 

Hospital Universitario 12 de Octubre, bajo el numero N.º CEIm: 18/519. 
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Anexo IV. Escala de clasificación funcional de ELA revisada ALSFRS-R (ALS 

Functional Rating Scale). 
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Anexo IV. Escala de clasificación funcional de ELA revisada ALSFRS-R (ALS 

Functional Rating Scale) (continuación). 
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Anexo V. Criterios diagnósticos de El Escorial para ELA.  
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Anexo VI. Variables estudiadas.  

 

 
Variable 

codificada 
Variable Descripción 

1 BISnoBIS BIS no BIS 

Categórica.  

1 = BIS  

2 = noBIS 

2 Sexo Sexo 

Categórica.  

1 = Hombre 

2 = Mujer 

3 Supervivencia 

Supervivencia en años desde la fecha 

del diagnóstico hasta el exitus o la 

última visita 

Continua.  

 

4 Exitus Exitus 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si  

5 Edad 
Edad al momento de la recogida de 

datos 

Continua.  

 

6 EdadDx Edad al diagnóstico de ELA 
Continua.  

 

7 Debut Forma de inicio de la enfermedad 

Categórica.  

1 = Espinal  

2 = Bulbar.  

8 tiempovm 
Tiempo de ventilación mecánica en 

años 

Continua.  

 

9 
respiradorMarc

a 
Marca del respirador 

Categórica 

1 = Philips  

2 = ResMed  

3 = Breas  

4 = Otros. 

10 interfazModelo Modelo de la interfaz 

Categórica.  

1 = oronasal  

2 = nasal 
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3 = 

traqueotomía. 

11 traqueo Traqueotomía 

Categórica.  

1 = si 

2 = no 

12 horas1 Horas de uso del respirador en visita 1 Continua 

13 HorasVM1 
Horas de uso del respirador 

estratificadas en visita 1 

Categórica.  

1 = < 8 horas 

2 = 8 – 16 horas 

3 = > 16 horas  

14 ie1 Inspiraciones espontaneas en visita 1 Continua 

15 IEV1 
Inspiraciones espontaneas estratificadas 

en visita 1 

Categórica.  

1 = < 60%  

2 =  > 60% 

16 ovas1 
Obstrucciones de vía aérea superior en 

visita 1 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

17 ei1 Esfuerzos ineficaces en visita 1 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

18 at1 Autotrigger en visita 1  

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

19 tr1 Trigger reverso en visita 1 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

20 df1 Demanda de flujo en visita 1 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

21 cl1 Ciclo largo en visita 1 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

22 cc1 Ciclo corto en visita 1 Categórica.  
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0 = No  

1 = Si 

23 as1 Asincronías en visita 1 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

24 fr1 
Frecuencia respiratoria de rescate en 

visita 1 
Continua 

25 als1 Escala funcional ALSFRS-R en visita 1 Continua 

26 ipap1 Presión inspiratoria en visita 1 Continua 

27 epap1 Presión espiratoria en visita 1 Continua 

28 fugas1 Fugas no intencionales en visita 1 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

29 horas2 Horas de uso del respirador en visita 2 Continua 

30 

 
HorasVM2 

Horas de uso del respirador 

estratificadas en visita 2 

Categórica.  

1 = < 8 horas  

2 = 8 – 16 horas  

3 = > 16 horas  

31 ie2 Inspiraciones espontaneas en visita 2 Continua 

32 IEV2 
Inspiraciones espontaneas estratificadas 

en visita 2 

Categórica.  

1 = < 60%  

2 =  > 60% 

33 ovas2 
Obstrucciones de vía aérea superior en 

visita 2 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

34 ei2 Esfuerzos ineficaces en visita 2 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

35 at2 Autotrigger en visita 2 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

36 tr2 Trigger reverso en visita 2 
Categórica.  

0 = No  
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1 = Si 

37 df2 Demanda de flujo en visita 2 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

38 cl2 Ciclo largo en visita 2 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

39 cc2 Ciclo corto en visita 2 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

40 as2 Asincronías en visita 2 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

41 
fr2 

 

Frecuencia respiratoria de rescate en 

visita 2 
Continua 

42 als2 Escala funcional ALSFRS-R en visita 2 Continua 

43 

 
ipap2 Presión inspiratoria en visita 2 Continua 

44 epap2 Presión espiratoria en visita 2 Continua 

45 fugas2 Fugas no intencionales en visita 2 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

46 horas3 Horas de uso del respirador en visita 3 Continua 

47 HorasVM3 
Horas de uso del respirador 

estratificadas en visita 3 

Categórica.  

1 = < 8 horas 

2 = 8 – 16 horas 

3 = > 16 horas  

48 ie3 Inspiraciones espontaneas en visita 3 Continua 

49 IEV3 
Inspiraciones espontaneas estratificadas 

en visita 3 

Categórica.  

1 = < 60% 

2 =  > 60% 

50 ovas3 
Obstrucciones de vía aérea superior en 

visita 3 

Categórica.  

0 = No 
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1 = Si 

51 ei3 Esfuerzos ineficaces en visita 3 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

52 at3 Autotrigger en visita 3 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

53 tr3 Trigger reverso en visita 3 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

54 df3 Demanda de flujo en visita 3 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

55 cl3 Ciclo largo en visita 3 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

56 cc3 Ciclo corto en visita 3 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

57 as3 Asincronías en visita 3 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

58 fr3 
Frecuencia respiratoria de rescate en 

visita 3 
Continua 

59 als3 Escala funcional ALSFRS-R en visita 3 Continua 

60 ipap3 Presión inspiratoria en visita 3 Continua 

61 epap3 Presión espiratoria en visita 3 Continua 

62 fugas3 Fugas no intencionales en visita 3 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

63 horas4 Horas de uso del respirador en visita 4 Continua 

64 HorasVM4 
Horas de uso del respirador 

estratificadas en visita 4 

Categórica.  

1 = < 8 horas 
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2 = 8 – 16 horas 

3 = > 16 horas  

65 ie4 Inspiraciones espontaneas en visita 4 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

66 IEV4 
Inspiraciones espontaneas estratificadas 

en visita 4 

Categórica.  

1 = < 60% 

2 =  > 60% 

67 ovas4 
Obstrucciones de vía aérea superior en 

visita 4 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

68 ei4 Esfuerzos ineficaces en visita 4 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

69 at4 Autotrigger en visita 4 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

70 tr4 Trigger reverso en visita 4 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

71 df4 Demanda de flujo en visita 4 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

72 cl4 Ciclo largo en visita 4 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

73 cc4 Ciclo corto en visita 4 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

74 as4 Asincronías en visita 4 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 



 95 

75 fr4 
Frecuencia respiratoria de rescate en 

visita 4 
Continua 

76 als4 Escala funcional ALSFRS-R en visita 4 Continua 

77 ipap4 Presión inspiratoria en visita 4 Continua 

78 epap4 Presión espiratoria en visita 4 Continua 

79 fugas4 Fugas no intencionales en visita 4 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

80 horas5 Horas de uso del respirador en visita 5 Continua 

81 HorasVM5 
Horas de uso del respirador 

estratificadas en visita 5 

Categórica.  

1 = < 8 horas 

2 = 8 – 16 horas 

3 = > 16 horas  

82 
ie5 

 
Inspiraciones espontaneas en visita 5 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

83 IEV5 
Inspiraciones espontaneas estratificadas 

en visita 5 

Categórica.  

1 = < 60%  

2 =  > 60% 

84 ovas5 
Obstrucciones de vía aérea superior en 

visita 5 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

85 ei5 Esfuerzos ineficaces en visita 5 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

86 at5 Autotrigger en visita 5 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

87 tr5 Trigger reverso en visita 5 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

88 df5 Demanda de flujo en visita 5 
Categórica.  

0 = No 
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1 = Si 

89 cl5 Ciclo largo en visita 5 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

90 cc5 Ciclo corto en visita 5 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

91 as5 Asincronías en visita 5 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

92 fr5 
Frecuencia respiratoria de rescate en 

visita 5 
Continua 

93 als5 Escala funcional ALSFRS-R en visita 5 Continua 

94 ipap5 Presión inspiratoria en visita 5 Continua 

95 epap5 Presión espiratoria en visita 5 Continua 

96 fugas5 Fugas no intencionales en visita 5 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

97 horas6 Horas de uso del respirador en visita 6 Continua 

98 HorasVM6 
Horas de uso del respirador 

estratificadas en visita 6 

Categórica.  

1 = < 8 horas 

2 = 8 – 16 horas 

3 = > 16 horas  

99 ie6 Inspiraciones espontaneas en visita 6 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

100 IEV6 
Inspiraciones espontaneas estratificadas 

en visita 6 

Categórica.  

1 = < 60%  

2 =  > 60% 

101 ovas6 
Obstrucciones de vía aérea superior en 

visita 6 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

102 ei6 Esfuerzos ineficaces en visita 6 Categórica.  
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0 = No 

1 = Si 

103 at6 Autotrigger en visita 6 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

104 tr6 Trigger reverso en visita 6 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

105 df6 Demanda de flujo en visita 6 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

106 cl6 Ciclo largo en visita 6 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

107 cc6 Ciclo corto en visita 6 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

108 as6 Asincronías en visita 6 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

109 fr6 
Frecuencia respiratoria de rescate en 

visita 6 
Continua 

110 als6 Escala funcional ALSFRS-R en visita 6 Continua 

111 ipap6 Presión inspiratoria en visita 6 Continua 

112 epap6 Presión espiratoria en visita 6 Continua 

113 fugas6 Fugas no intencionales en visita 6 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

114 horas7 Horas de uso del respirador en visita 7 Continua 

115 HorasVM7 
Horas de uso del respirador 

estratificadas en visita 7 

Categórica.  

1 = < 8 horas  

2 = 8 – 16 horas 

3 = > 16 horas  
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116 ie7 Inspiraciones espontaneas en visita 7 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

117 IEV7 
Inspiraciones espontaneas estratificadas 

en visita 7 

Categórica.  

1 = < 60%  

2 =  > 60% 

118 ovas7 
Obstrucciones de vía aérea superior en 

visita 7 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

119 ei7 Esfuerzos ineficaces en visita 7 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

120 at7 Autotrigger en visita 7 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

121 tr7 Trigger reverso en visita 7 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

122 df7 Demanda de flujo en visita 7 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

123 cl7 Ciclo largo en visita 7 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

124 cc7 Ciclo corto en visita 7 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

125 as7 Asincronías en visita 7 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

126 fr7 
Frecuencia respiratoria de rescate en 

visita 7 
Continua 

127 als7 Escala funcional ALSFRS-R en visita 7 Continua 
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128 ipap7 Presión inspiratoria en visita 7 Continua 

129 epap7 Presión espiratoria en visita 7 Continua 

130 fugas7 Fugas no intencionales en visita 7 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

131 horas8 Horas de uso del respirador en visita 8 Continua 

132 HorasVM8 
Horas de uso del respirador 

estratificadas en visita 8 

Categórica.  

1 = < 8 horas  

2 = 8 – 16 horas  

3 = > 16 horas  

133 ie8 Inspiraciones espontaneas en visita 8 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

134 IEV8 
Inspiraciones espontaneas estratificadas 

en visita 8 

Categórica.  

1 = < 60%  

2 =  > 60% 

135 ovas8 
Obstrucciones de vía aérea superior en 

visita 8 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

136 ei8 Esfuerzos ineficaces en visita 8 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

137 at8 Autotrigger en visita 8 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

138 tr8 Trigger reverso en visita 8 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

139 df8 Demanda de flujo en visita 8 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

140 cl8 Ciclo largo en visita 8 
Categórica.  

0 = No  
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1 = Si 

141 cc8 Ciclo corto en visita 8 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

142 as8 Asincronías en visita 8 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

143 fr8 
Frecuencia respiratoria de rescate en 

visita 8 
Continua 

144 als8 Escala funcional ALSFRS-R en visita 8 Continua 

145 ipap8 Presión inspiratoria en visita 8 Continua 

146 epap8 Presión espiratoria en visita 8 Continua 

147 fugas8 Fugas no intencionales en visita 8 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

148 
correccionasin

cronia 

Corrección de asincronías durante el 

seguimiento  

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

149 aumentoEPAP 
Necesidad de aumento de presión 

espiratoria durante el seguimiento 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

150 aumentoIPAP 
Necesidad de aumento de presión 

inspiratoria durante el seguimiento 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 

151 
correccionfuga

s 

Corrección de fugas no intencionales 

durante el seguimiento 

Categórica.  

0 = No 

1 = Si 

152 fugaseg 
Fugas no intencionales persistentes 

durante el seguimiento 

Categórica.  

0 = No  

1 = Si 
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