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Prólogo
La presente obra es el resultado del esfuerzo conjunto
de un grupo de profesionales de la medicina que han
querido presentar a la comunidad científica de
Ecuador y el mundo un tratado sistemático y
organizado de patologías que suelen encontrarse en los
servicios de atención primaria y que todo médico
general debe conocer.
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Introducción

El asma severa es una forma compleja y difícil de

controlar del asma, que afecta a un pequeño porcentaje

de los pacientes asmáticos, pero que representa una gran

carga en términos de morbilidad y costos sanitarios [1].

Estos pacientes suelen experimentar síntomas

persistentes, exacerbaciones frecuentes y una pobre

calidad de vida a pesar del uso de tratamiento estándar

con dosis altas de corticosteroides inhalados y agonistas

beta de larga duración (LABA) [2].

En los últimos años, se han producido avances

significativos en el tratamiento del asma severa,

impulsados principalmente por una mejor comprensión

de los mecanismos inflamatorios subyacentes y el

desarrollo de terapias biológicas dirigidas [3]. Este

capítulo examina los avances recientes en el tratamiento

del asma severa, incluyendo terapias biológicas,

estrategias de manejo personalizado y otras

intervenciones innovadoras.
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Epidemiología

El asma es una de las enfermedades crónicas más

prevalentes a nivel mundial, afectando a personas de

todas las edades y grupos étnicos [1]. Se estima que

aproximadamente 300 millones de personas padecen

asma en todo el mundo, y se prevé que esta cifra

aumente significativamente en las próximas décadas

debido a factores como el crecimiento de la población

urbana y la contaminación ambiental [2]. Aunque la

prevalencia varía según la región, el asma sigue siendo

una de las principales causas de morbilidad en muchos

países, especialmente en niños y adolescentes [3].

La prevalencia del asma tiende a ser mayor en países

desarrollados, aunque las tasas también están

aumentando en países en vías de desarrollo,

particularmente en áreas urbanas [4]. Factores como la

urbanización, la exposición a alérgenos, la

contaminación del aire, y los cambios en el estilo de vida

y la dieta se han asociado con el incremento de los casos

de asma [5]. La prevalencia del asma infantil es
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especialmente alta en países como Australia, el Reino

Unido y los Estados Unidos, donde se estima que hasta

el 20% de los niños pueden estar afectados [6].

El asma también muestra diferencias significativas según

el género y la edad. En la infancia, la prevalencia es

mayor en los varones, mientras que durante la

adolescencia y la edad adulta la prevalencia tiende a ser

mayor en las mujeres [7]. Esta diferencia se atribuye a

factores hormonales y a cambios en el desarrollo del

sistema respiratorio [8]. Además, las disparidades

socioeconómicas juegan un papel importante en la

epidemiología del asma, ya que las personas de bajos

ingresos tienen un mayor riesgo de desarrollar la

enfermedad y de experimentar resultados más pobres

debido al acceso limitado a la atención médica y a una

mayor exposición a factores de riesgo [9].

Las tasas de mortalidad por asma han disminuido en las

últimas décadas, gracias a los avances en el tratamiento y

el manejo de la enfermedad [10]. Sin embargo, el asma

sigue siendo responsable de una cantidad significativa de
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hospitalizaciones y visitas a urgencias, especialmente

entre niños y adolescentes [11]. Las exacerbaciones del

asma, que pueden ser desencadenadas por infecciones

respiratorias, alérgenos o contaminación del aire,

representan una carga importante para los sistemas de

salud y para la calidad de vida de los pacientes [12].

Factores de Riesgo y Desencadenantes

El asma tiene una etiología compleja que involucra tanto

factores genéticos como ambientales. Los antecedentes

familiares de asma o alergias son uno de los principales

factores de riesgo para desarrollar la enfermedad [13].

Además, la exposición temprana a alérgenos, como

ácaros del polvo, moho, polen y caspa de animales,

aumenta el riesgo de desarrollar asma, especialmente en

individuos genéticamente predispuestos [14]. Los

desencadenantes del asma varían entre los pacientes,

pero incluyen infecciones respiratorias, ejercicio físico,

estrés emocional, y exposición a contaminantes del aire

y humo de tabaco [15].
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La contaminación del aire, tanto en interiores como en

exteriores, es un factor de riesgo importante para el

desarrollo y la exacerbación del asma [16]. Los

contaminantes como el ozono, las partículas finas

(PM2.5) y los compuestos orgánicos volátiles se han

asociado con un mayor riesgo de síntomas asmáticos y

exacerbaciones [17]. Además, el cambio climático

también está afectando la epidemiología del asma, al

aumentar la frecuencia y severidad de los episodios de

alergias estacionales y al influir en la distribución de los

alérgenos ambientales [18].

Terapias Biológicas

Las terapias biológicas han revolucionado el tratamiento

del asma severa al proporcionar opciones efectivas para

pacientes con diferentes fenotipos y endotipos de asma

[4]. Los anticuerpos monoclonales, que actúan

bloqueando mediadores específicos involucrados en la

inflamación del asma, han demostrado ser

particularmente efectivos en reducir las exacerbaciones y

mejorar la función pulmonar [5]. Entre los agentes
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biológicos más utilizados se encuentran el omalizumab,

el mepolizumab, el benralizumab y el dupilumab [6].

El omalizumab es un anticuerpo monoclonal que se

dirige a la inmunoglobulina E (IgE) y se utiliza en

pacientes con asma alérgica severa [7]. Este fármaco ha

demostrado reducir significativamente las

exacerbaciones y la necesidad de corticosteroides orales

[8]. Por otro lado, el mepolizumab y el benralizumab son

anticuerpos que bloquean la interleucina-5 (IL-5), una

citocina clave en la activación y supervivencia de los

eosinófilos, lo cual es útil en pacientes con asma

eosinofílica [9]. El dupilumab, un anticuerpo que

bloquea la señalización de las interleucinas IL-4 e IL-13,

ha demostrado ser eficaz en pacientes con asma severa

de tipo 2, mejorando los síntomas y la calidad de vida

[10].

Manejo Personalizado del Asma Severa

El manejo del asma severa se ha movido hacia un

enfoque más personalizado, en el cual el tratamiento se

adapta a las características individuales del paciente,
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como su fenotipo inflamatorio, la presencia de

comorbilidades y la respuesta previa al tratamiento [11].

La estratificación del asma en diferentes fenotipos, como

el asma eosinofílica, el asma alérgica y el asma no

eosinofílica, permite a los médicos seleccionar la terapia

más adecuada para cada paciente [12]. Las pruebas de

biomarcadores, como el conteo de eosinófilos en sangre,

los niveles de FeNO (óxido nítrico exhalado) y la IgE

sérica, se utilizan cada vez más para guiar la elección de

tratamientos y evaluar la respuesta [13].

El enfoque personalizado también incluye la

identificación y el manejo de comorbilidades que puedan

contribuir al mal control del asma, como la rinosinusitis

crónica, el reflujo gastroesofágico y la obesidad [14]. La

atención a estos factores puede mejorar

significativamente el control del asma y la calidad de

vida del paciente. Además, la educación del paciente y el

desarrollo de planes de acción para el asma, que incluyan

el reconocimiento de los síntomas de exacerbación y las

medidas a tomar, son componentes clave de un manejo

personalizado exitoso [15].
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Broncoterapia y Otras Intervenciones Innovadoras

Además de las terapias biológicas, se han desarrollado

otras intervenciones innovadoras para el tratamiento del

asma severa. La broncoterapia es un procedimiento

mínimamente invasivo que implica la aplicación de

energía térmica controlada a las vías respiratorias para

reducir la masa de músculo liso bronquial, disminuyendo

así la hiperreactividad y mejorando los síntomas [16].

Los estudios han demostrado que la broncoterapia puede

reducir las exacerbaciones y mejorar la calidad de vida

en pacientes con asma severa [17].

Otra área de avance es el desarrollo de nuevos fármacos

y combinaciones de terapias inhaladas que ofrecen una

mejoría en el control de los síntomas. Los agonistas beta

de ultra larga duración (uLABA), combinados con

corticosteroides inhalados, proporcionan un alivio más

prolongado de los síntomas con una menor frecuencia de

administración [18]. Además, se están investigando

nuevos moduladores de citocinas y vías inflamatorias,

como los inhibidores de la TSLP (linfopoyetina estromal
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tímica), que han mostrado resultados prometedores en

ensayos clínicos [19].

El uso de tecnología digital y dispositivos inteligentes

también está emergiendo como una herramienta útil para

el manejo del asma severa. Los inhaladores conectados,

que registran el uso del medicamento y proporcionan

retroalimentación al paciente y al médico, pueden ayudar

a mejorar la adherencia al tratamiento y proporcionar

datos valiosos para la toma de decisiones clínicas [20].

Las aplicaciones móviles para el seguimiento del asma y

los sensores portátiles que monitorizan la función

pulmonar en tiempo real también contribuyen al manejo

integral de los pacientes con asma severa [21].

Conclusión

Los avances en el tratamiento del asma severa han

mejorado significativamente las opciones terapéuticas y

los resultados para los pacientes. Las terapias biológicas,

el manejo personalizado y las intervenciones

innovadoras, como la broncoterapia y la tecnología

digital, ofrece nuevas esperanzas para aquellos que
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sufren de asma severa. A pesar de estos avances, el

manejo del asma severa sigue siendo un desafío, y se

necesita más investigación para comprender

completamente los mecanismos subyacentes y

desarrollar tratamientos aún más efectivos [22]. La

colaboración multidisciplinaria y la educación del

paciente son fundamentales para garantizar un

tratamiento integral y mejorar la calidad de vida de los

pacientes con asma severa.
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Introducción

La Enfermedad Pulmonar Obstructiva Crónica (EPOC)

es una de las principales causas de morbilidad y

mortalidad a nivel mundial. Se estima que afecta a más

de 300 millones de personas en todo el mundo, y se

espera que esta cifra aumente en las próximas décadas

debido al envejecimiento de la población y la exposición

continua a factores de riesgo como el tabaquismo y la

contaminación ambiental [1].

La prevalencia de la EPOC varía considerablemente

entre regiones, siendo más alta en áreas donde el

consumo de tabaco es mayor y donde existen niveles

elevados de contaminación del aire [2]. Además, el

subdiagnóstico es un problema significativo,

especialmente en países en desarrollo, donde la falta de

acceso a servicios de salud dificulta la identificación y el

tratamiento temprano de la enfermedad [3].

La EPOC afecta principalmente a adultos mayores de 40

años, y su incidencia está estrechamente relacionada con

la exposición prolongada a factores de riesgo, siendo el
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tabaquismo el principal factor etiológico [4]. Otros

factores de riesgo incluyen la exposición ocupacional a

polvos y productos químicos, la contaminación del aire

tanto interior como exterior, y factores genéticos como la

deficiencia de alfa-1 antitripsina [5]. Además, existen

diferencias significativas en la prevalencia de la EPOC

entre hombres y mujeres, con una mayor carga de

enfermedad en hombres en muchos países, aunque la

brecha se está cerrando debido al aumento del consumo

de tabaco entre las mujeres [6].

La carga económica y social de la EPOC es

considerable, con un impacto significativo en los

sistemas de salud debido a las hospitalizaciones

frecuentes, los costos del tratamiento y la pérdida de

productividad [7]. Las exacerbaciones de la EPOC, que

se caracterizan por un empeoramiento agudo de los

síntomas respiratorios, contribuyen de manera

importante a este impacto, ya que son una causa

frecuente de hospitalización y de deterioro acelerado de

la función pulmonar [8].
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Manejo de Exacerbaciones en la Enfermedad

Pulmonar Obstructiva Crónica (EPOC)

La Enfermedad Pulmonar Obstructiva Crónica (EPOC)

es una enfermedad respiratoria caracterizada por una

limitación persistente y progresiva del flujo aéreo, que se

asocia con una respuesta inflamatoria crónica de las vías

respiratorias a partículas o gases nocivos [1]. Las

exacerbaciones de la EPOC se definen como un

empeoramiento agudo de los síntomas respiratorios que

requiere un cambio en el tratamiento habitual del

paciente [2].

Estas exacerbaciones son eventos importantes en la

evolución de la enfermedad, ya que contribuyen

significativamente a la disminución de la calidad de

vida, el deterioro de la función pulmonar y el aumento

de la mortalidad [3]. En este capítulo, se abordarán las

estrategias de manejo de las exacerbaciones de la EPOC,

incluyendo el tratamiento farmacológico, las

intervenciones no farmacológicas y la prevención de

recurrencias.
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Evaluación y Estratificación de la Exacerbación

El primer paso en el manejo de una exacerbación de la

EPOC es la evaluación adecuada de la gravedad de la

misma, para decidir el nivel de atención que requiere el

paciente. Las exacerbaciones se pueden clasificar en

leves, moderadas o graves, dependiendo de la necesidad

de cambios en el tratamiento, la presencia de

insuficiencia respiratoria y la necesidad de

hospitalización [4]. Los pacientes con exacerbaciones

leves pueden ser tratados en el hogar con un ajuste en su

medicación habitual, mientras que las exacerbaciones

graves requieren hospitalización e incluso ingreso en una

unidad de cuidados intensivos [5].

Los principales síntomas de una exacerbación incluyen

el aumento de la disnea, la tos y la producción de esputo,

así como un cambio en la coloración del esputo hacia

tonos más purulentos, lo que puede indicar una infección

bacteriana [6]. La evaluación debe incluir la oximetría de

pulso para medir la saturación de oxígeno, la evaluación

del estado mental del paciente, y una radiografía de tórax
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si se sospecha de complicaciones como neumonía o

neumotórax [7]. La gasometría arterial puede ser

necesaria en pacientes con signos de insuficiencia

respiratoria para evaluar la necesidad de soporte

ventilatorio [8].

Tratamiento Farmacológico

El tratamiento farmacológico de las exacerbaciones de la

EPOC incluye el uso de broncodilatadores de acción

corta, corticosteroides sistémicos y, en algunos casos,

antibióticos [9]. Los broncodilatadores de acción corta,

como los agonistas beta-2 (salbutamol) y los

anticolinérgicos (ipratropio), son la piedra angular del

manejo inicial, ya que ayudan a aliviar la obstrucción del

flujo aéreo y a mejorar la disnea [10]. Estos

medicamentos deben administrarse con mayor

frecuencia durante una exacerbación, y pueden ser

administrados mediante un inhalador dosificador o un

nebulizador [11].

Los corticosteroides sistémicos, como la prednisona, se

recomiendan en exacerbaciones moderadas a graves, ya
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que reducen la inflamación de las vías respiratorias y

acortan la duración de la exacerbación [12]. La dosis

habitual es de 40 mg de prednisona al día durante 5 a 7

días [13]. El uso prolongado de corticosteroides debe

evitarse debido al riesgo de efectos secundarios, como

hiperglucemia, osteoporosis y miopatía [14].

Los antibióticos se indican en pacientes con

exacerbaciones que presentan signos de infección

bacteriana, como aumento de la producción de esputo

purulento o fiebre [15]. Los antibióticos más

comúnmente utilizados incluyen amoxicilina con ácido

clavulánico, macrólidos como la azitromicina, o

fluoroquinolonas como la levofloxacina [16]. La

elección del antibiótico debe basarse en la gravedad de la

exacerbación, la presencia de factores de riesgo de

resistencia y el historial previo del paciente [17].

Intervenciones No Farmacológicas

Las intervenciones no farmacológicas también

desempeñan un papel fundamental en el manejo de las

exacerbaciones de la EPOC. La oxigenoterapia
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suplementaria está indicada en pacientes con hipoxemia

significativa, con el objetivo de mantener una saturación

de oxígeno entre el 88% y el 92% [18]. Es importante

evitar la hipoxia severa, pero también la hiperoxia, ya

que el exceso de oxígeno puede causar retención de CO2

y acidosis respiratoria en algunos pacientes con EPOC

[19].

La ventilación no invasiva (VNI) es una herramienta útil

en pacientes con insuficiencia respiratoria aguda que no

responden adecuadamente al tratamiento inicial con

broncodilatadores y corticosteroides [20]. La VNI ayuda

a reducir el trabajo respiratorio, mejorar la ventilación

alveolar y disminuir la necesidad de intubación y

ventilación mecánica invasiva [21]. En casos de

exacerbaciones graves con insuficiencia respiratoria

severa o fallo de la VNI, puede ser necesario el soporte

ventilatorio invasivo [22].

La rehabilitación pulmonar es otra intervención clave

para mejorar la recuperación tras una exacerbación. Los

programas de rehabilitación pulmonar, que incluyen
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ejercicios de entrenamiento físico, educación y apoyo

psicosocial, han demostrado ser eficaces en reducir la

frecuencia de las exacerbaciones y mejorar la calidad de

vida de los pacientes con EPOC [23]. Estos programas

deben iniciarse lo antes posible tras la estabilización del

paciente, idealmente dentro de las primeras 4 semanas

después de una exacerbación [24].

Prevención de Recurrencias

La prevención de futuras exacerbaciones es un objetivo

primordial en el manejo de la EPOC, ya que las

exacerbaciones recurrentes se asocian con un mayor

deterioro de la función pulmonar y una mayor

mortalidad [25]. Las estrategias de prevención incluyen

el uso de terapia farmacológica de mantenimiento, la

vacunación, y la modificación de factores de riesgo [26].

Los broncodilatadores de larga duración, como los

agonistas beta-2 de larga duración (LABA) y los

anticolinérgicos de larga duración (LAMA), junto con

los corticosteroides inhalados (ICS) en pacientes

seleccionados, son esenciales para el control a largo
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plazo de la EPOC y la reducción del riesgo de

exacerbaciones [27].

La vacunación contra la gripe y el neumococo es

fundamental para prevenir infecciones respiratorias que

pueden desencadenar exacerbaciones [28]. Además,

dejar de fumar es la intervención más importante para

reducir el riesgo de exacerbaciones y ralentizar la

progresión de la EPOC [29]. Los programas de cesación

tabáquica, que incluyen apoyo conductual y terapia de

reemplazo de nicotina o fármacos como la vareniclina,

deben ofrecerse a todos los pacientes fumadores [30].

Conclusión

El manejo de las exacerbaciones de la EPOC requiere

una combinación de tratamientos farmacológicos y no

farmacológicos, así como una evaluación cuidadosa de la

gravedad de la exacerbación para determinar el nivel de

atención necesario. Las estrategias para prevenir

exacerbaciones recurrentes, como el uso de terapia de

mantenimiento, la vacunación y la cesación tabáquica,

son esenciales para mejorar la calidad de vida y reducir

31



Diagnóstico y Tratamiento de las Enfermedades Pulmonares Más Comunes

la mortalidad en pacientes con EPOC. Un enfoque

multidisciplinario y el acceso a una atención integral son

fundamentales para optimizar el manejo de las

exacerbaciones y los resultados a largo plazo en los

pacientes con EPOC [31].
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Introducción

La fibrosis pulmonar idiopática (FPI) es una enfermedad

pulmonar crónica de etiología desconocida, caracterizada

por la fibrosis progresiva del intersticio pulmonar, lo

cual provoca una reducción gradual de la capacidad

pulmonar y la función respiratoria [1]. La FPI presenta

una alta morbilidad y mortalidad, con una supervivencia

media de tres a cinco años desde el momento del

diagnóstico [2].

Tradicionalmente, el tratamiento se ha centrado en el

manejo de los síntomas y la progresión de la

enfermedad, sin embargo, en los últimos años se han

desarrollado nuevas terapias con el objetivo de modificar

el curso natural de la patología [3]. En este capítulo se

discutirán las terapias más recientes y prometedoras en el

tratamiento de la FPI.

Terapia Antifibrótica

La terapia antifibrótica ha revolucionado el tratamiento

de la FPI en la última década. Los dos fármacos
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principales aprobados, pirfenidona y nintedanib, han

demostrado reducir la progresión de la fibrosis y mejorar

la calidad de vida de los pacientes [4]. La pirfenidona, un

agente antifibrótico y antiinflamatorio, ha mostrado

reducir la disminución de la capacidad vital forzada

(CVF) y retrasar la progresión de la enfermedad [5].

Nintedanib, un inhibidor de la tirosina quinasa, actúa

sobre varias vías de señalización involucradas en la

fibrosis, reduciendo también la disminución de la CVF y

el deterioro funcional [6]. Ambos medicamentos

presentan efectos secundarios significativos, como

trastornos gastrointestinales, lo cual puede limitar su uso

en ciertos pacientes [7].

La eficacia de estos tratamientos se ha evaluado en

varios ensayos clínicos, como el estudio ASCEND para

pirfenidona y los estudios INPULSIS para nintedanib,

los cuales confirmaron su capacidad para desacelerar la

disminución de la función pulmonar [8]. A pesar de no

ser curativos, estos fármacos representan un avance

significativo en el tratamiento de la FPI, ya que han
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cambiado el pronóstico de la enfermedad al proporcionar

una opción terapéutica capaz de modificar su curso

natural [9].

Terapias Biológicas y Nuevos Agentes

En los últimos años, el desarrollo de terapias biológicas

y nuevos agentes farmacológicos ha mostrado resultados

prometedores en el tratamiento de la FPI. Los

anticuerpos monoclonales, como el pamrevlumab, están

siendo investigados por su capacidad para inhibir el

factor de crecimiento del tejido conectivo (CTGF), un

mediador clave en la fibrosis pulmonar [10]. Los

estudios clínicos preliminares sugieren que el

pamrevlumab podría tener un efecto beneficioso en la

desaceleración de la progresión de la enfermedad y la

preservación de la función pulmonar [11].

Otros agentes en investigación incluyen inhibidores de la

proteína quinasa C y moduladores de la vía del óxido

nítrico, que podrían reducir la proliferación de

fibroblastos y disminuir la inflamación [12]. Aunque

estos tratamientos se encuentran en etapas tempranas de

40



Diagnóstico y Tratamiento de las Enfermedades Pulmonares Más Comunes

investigación, representan una nueva esperanza para los

pacientes con FPI, especialmente para aquellos que no

toleran bien las terapias antifibróticas convencionales

[13]. Los resultados de los estudios actuales

determinarán si estas terapias podrán convertirse en

opciones viables para el tratamiento clínico.

Terapia Génica y Celular

La terapia génica y la terapia celular han emergido como

áreas de investigación clave en el tratamiento de la FPI.

La terapia génica busca modificar o inhibir la expresión

de genes involucrados en la progresión de la fibrosis,

utilizando vectores virales o no virales para introducir

material genético en las células pulmonares [14].

Aunque esta estrategia se encuentra en fases muy

tempranas de investigación, los resultados preliminares

en modelos animales han sido alentadores, sugiriendo

una posible aplicación clínica en el futuro [15].

Por otro lado, la terapia con células madre

mesenquimales (CMM) ha generado un gran interés

debido a su capacidad para modular la respuesta
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inflamatoria y promover la reparación del tejido dañado

[16]. Estudios clínicos en fases tempranas han

demostrado que la administración de CMM es segura y

podría tener efectos beneficiosos en la reducción de la

inflamación y la fibrosis [17]. Sin embargo, la eficacia

de esta terapia aún no ha sido claramente establecida, y

se necesitan más ensayos clínicos para evaluar su

verdadero potencial terapéutico [18].

Terapias Combinadas y Futuras Perspectivas

La combinación de diferentes terapias podría ser una

estrategia efectiva para abordar la complejidad de la FPI.

Estudios recientes sugieren que la combinación de

pirfenidona o nintedanib con otras terapias antifibróticas

o biológicas podría potenciar los efectos beneficiosos y

mejorar los resultados clínicos [19]. Por ejemplo, se está

evaluando la combinación de nintedanib con

pamrevlumab, lo cual podría proporcionar una mayor

inhibición de las vías fibrogénicas [20].

Las futuras investigaciones también están centradas en

identificar biomarcadores que permitan predecir la
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respuesta al tratamiento y personalizar las terapias para

cada paciente [21]. La medicina personalizada podría

jugar un papel crucial en el manejo de la FPI,

optimizando las intervenciones terapéuticas de acuerdo

con las características individuales de cada paciente [22].

Además, el desarrollo de nuevas moléculas dirigidas a

dianas específicas de la fibrosis podría ofrecer

alternativas más efectivas y con menos efectos

secundarios en el futuro [23].

Conclusión

La fibrosis pulmonar idiopática sigue siendo una

enfermedad de pronóstico desfavorable, aunque los

avances en las terapias antifibróticas y biológicas han

mejorado el manejo de la enfermedad y la calidad de

vida de los pacientes [24]. Las nuevas terapias, como los

agentes biológicos, la terapia génica y la terapia con

células madre, representan un rayo de esperanza para el

futuro del tratamiento de la FPI [25].

La investigación continúa y los ensayos clínicos en curso

serán fundamentales para definir el papel de estas nuevas
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terapias y proporcionar mejores opciones terapéuticas

para los pacientes que padecen esta devastadora

enfermedad [26].
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La hipertensión pulmonar tromboembólica crónica

(HPTEC) es una complicación de la embolia pulmonar

aguda que se caracteriza por la obstrucción parcial o

total de las arterias pulmonares debido a trombos

organizados y fibrosis, lo cual genera un aumento en la

resistencia vascular pulmonar y, consecuentemente,

hipertensión pulmonar [1].

Esta condición es potencialmente mortal si no se trata de

manera adecuada, pero existen terapias avanzadas que

han mejorado considerablemente el pronóstico de los

pacientes con HPTEC [2]. En este capítulo se describen

las opciones terapéuticas avanzadas disponibles para el

tratamiento de la HPTEC, que incluyen la

endarterectomía pulmonar, la angioplastia pulmonar con

balón y el tratamiento médico con fármacos específicos

[3].

Endarterectomía Pulmonar
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La endarterectomía pulmonar (EPA) es el tratamiento de

elección para pacientes con HPTEC, siempre que la

enfermedad sea operable y el paciente sea candidato

quirúrgico [4]. La EPA consiste en la remoción

quirúrgica de los trombos organizados y del tejido

fibroso de las arterias pulmonares, lo cual reduce la

resistencia vascular y mejora significativamente la

hemodinámica pulmonar [5]. La cirugía se realiza

mediante una toracotomía bilateral y bajo hipotermia

profunda, lo que permite al cirujano realizar periodos de

paro circulatorio para eliminar los trombos de manera

precisa [6].

La EPA es un procedimiento complejo que requiere

experiencia en centros especializados, ya que se asocia a

riesgos significativos, incluyendo hemorragias y lesiones

en el parénquima pulmonar [7]. Sin embargo, cuando se

realiza de manera exitosa, la EPA puede mejorar la

supervivencia y la calidad de vida de los pacientes de

manera sustancial, y en algunos casos, ofrecer una cura

completa [8]. La tasa de mortalidad quirúrgica ha

disminuido considerablemente en los últimos años

52



Diagnóstico y Tratamiento de las Enfermedades Pulmonares Más Comunes

gracias a los avances en la técnica quirúrgica y en el

manejo postoperatorio [9].

Angioplastia Pulmonar con Balón

Para aquellos pacientes que no son candidatos para la

endarterectomía pulmonar o en quienes la enfermedad

persiste tras la cirugía, la angioplastia pulmonar con

balón (APB) ha emergido como una alternativa

terapéutica importante [10]. La APB consiste en la

dilatación de las arterias pulmonares obstruidas mediante

el uso de un balón, con el objetivo de mejorar el flujo

sanguíneo y reducir la resistencia vascular pulmonar

[11]. Este procedimiento se lleva a cabo de manera

percutánea, lo cual lo hace menos invasivo en

comparación con la EPA [12].

La APB se ha asociado con mejoras significativas en los

parámetros hemodinámicos y en la capacidad funcional

de los pacientes, aunque puede requerir múltiples

sesiones para alcanzar resultados óptimos [13]. Los

riesgos de la APB incluyen complicaciones como

perforación vascular, hemorragia y edema pulmonar,
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aunque la experiencia acumulada ha permitido disminuir

la incidencia de estos eventos adversos [14]. La APB se

ha consolidado como una opción segura y efectiva para

los pacientes con HPTEC inoperable o residual [15].

Tratamiento Médico Específico

El tratamiento médico específico para la HPTEC incluye

el uso de fármacos dirigidos a reducir la hipertensión

pulmonar en aquellos pacientes no candidatos a cirugía o

con hipertensión pulmonar persistente tras el tratamiento

quirúrgico [16]. Riociguat, un estimulador de la

guanilato ciclasa soluble, es el único medicamento

aprobado específicamente para el tratamiento de la

HPTEC inoperable o recurrente [17]. Riociguat ha

demostrado mejorar la capacidad de ejercicio, la

resistencia vascular pulmonar y la clase funcional de los

pacientes [18].

Además de riociguat, otros fármacos utilizados en el

tratamiento de la hipertensión arterial pulmonar, como

los inhibidores de la fosfodiesterasa tipo 5 (sildenafilo,

tadalafilo) y los antagonistas de los receptores de
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endotelina (bosentán, macitentán), también se han

empleado en pacientes con HPTEC, aunque su uso no

está aprobado específicamente para esta indicación [19].

El tratamiento médico suele ser un complemento para la

cirugía o la angioplastia, y tiene como objetivo mejorar

los síntomas y la calidad de vida [20].

Perspectivas Futuras

El manejo de la HPTEC ha avanzado considerablemente

en la última década gracias al desarrollo de nuevas

técnicas quirúrgicas, procedimientos intervencionistas y

terapias farmacológicas [21]. La investigación continua

en este campo busca mejorar la selección de pacientes

para cada modalidad terapéutica y optimizar los

resultados mediante una combinación personalizada de

intervenciones [22]. La identificación temprana de los

pacientes con HPTEC, así como su derivación a centros

especializados, sigue siendo un pilar fundamental para

asegurar el éxito del tratamiento [23].

Se están desarrollando nuevos fármacos y estrategias

terapéuticas para tratar la hipertensión pulmonar y
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mejorar los resultados en pacientes con HPTEC,

incluyendo el uso de terapias combinadas y la

optimización del tratamiento postoperatorio [24]. A

medida que la experiencia y el conocimiento sobre esta

enfermedad continúan creciendo, es probable que se

logren avances adicionales que mejoren la supervivencia

y la calidad de vida de los pacientes con HPTEC [25].

Conclusión

La hipertensión pulmonar tromboembólica crónica es

una enfermedad compleja, pero tratable, si se aborda con

un enfoque multidisciplinario y en centros especializados

[26]. La endarterectomía pulmonar, la angioplastia con

balón y el tratamiento médico específico constituyen las

principales estrategias terapéuticas disponibles

actualmente, cada una con indicaciones específicas

según las características del paciente y la extensión de la

enfermedad. Los avances en las terapias disponibles y la

investigación en curso ofrecen un panorama optimista

para los pacientes con HPTEC, permitiendo una mejor
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calidad de vida y una mayor esperanza de supervivencia

[27].
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Introducción

La insuficiencia respiratoria aguda (IRA) es una

complicación frecuente en pacientes con enfermedades

neuromusculares debido a la debilidad de los músculos

respiratorios, lo cual limita la capacidad de ventilar

adecuadamente [1].

La ventilación no invasiva (VNI) ha emergido como una

herramienta fundamental en el manejo de la IRA en

estos pacientes, ofreciendo una alternativa menos

invasiva frente a la intubación traqueal y la ventilación

mecánica invasiva [2].

El uso de VNI en este contexto tiene el potencial de

mejorar la oxigenación, disminuir la fatiga respiratoria y

reducir el riesgo de complicaciones asociadas con la

ventilación invasiva [3]. En este capítulo, se analizarán

los beneficios, indicaciones y limitaciones de la VNI en

el manejo de la insuficiencia respiratoria aguda en

pacientes con enfermedades neuromusculares.

66



Diagnóstico y Tratamiento de las Enfermedades Pulmonares Más Comunes

Beneficios de la Ventilación No Invasiva

La VNI ofrece varios beneficios en pacientes con

enfermedades neuromusculares que desarrollan IRA. En

primer lugar, la VNI ayuda a reducir la carga sobre los

músculos respiratorios debilitados, lo que disminuye la

fatiga respiratoria y mejora el intercambio gaseoso [4].

Además, la VNI puede evitar la necesidad de intubación

traqueal, lo cual es particularmente importante en

pacientes con enfermedades neuromusculares, ya que

presentan un mayor riesgo de complicaciones asociadas

con la intubación prolongada, como infecciones

respiratorias y debilidad adicional debido a la ventilación

invasiva [5].

Otro beneficio importante de la VNI es la mejora en la

oxigenación y la reducción de la hipercapnia, lo cual

contribuye a estabilizar el estado clínico del paciente y

permite una recuperación más rápida [6]. La evidencia

sugiere que el uso temprano de la VNI en pacientes con

enfermedades neuromusculares y signos de insuficiencia

respiratoria puede mejorar significativamente los
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resultados y reducir la mortalidad [7]. La VNI también

contribuye a una mayor comodidad del paciente, al

permitir la comunicación y la deglución durante el

tratamiento, lo cual es esencial para mantener la calidad

de vida en pacientes con afecciones crónicas [8].

Indicaciones para el Uso de VNI

El uso de la VNI está indicado en pacientes con

enfermedades neuromusculares que presentan signos de

insuficiencia respiratoria aguda, tales como disnea

severa, hipoxemia persistente a pesar de oxigenoterapia

y fatiga muscular respiratoria [9].

Los pacientes con enfermedades como la esclerosis

lateral amiotrófica (ELA), la distrofia muscular de

Duchenne y el síndrome de Guillain-Barré, entre otras,

pueden beneficiarse de la VNI cuando presentan

deterioro agudo de la función respiratoria [10].

Las indicaciones para iniciar la VNI incluyen una pCO2

elevada (>45 mmHg), pH arterial disminuido (<7.35), y

signos clínicos de esfuerzo respiratorio, como el uso de
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músculos accesorios y la taquipnea [11]. Es fundamental

que los pacientes estén hemodinámicamente estables y

que no presenten contraindicaciones para el uso de VNI,

tales como disminución del nivel de conciencia o

imposibilidad de proteger las vías respiratorias [12]. La

evaluación temprana y la intervención con VNI pueden

ser cruciales para evitar la progresión de la insuficiencia

respiratoria y la necesidad de ventilación mecánica

invasiva.

Limitaciones y Contraindicaciones

A pesar de sus numerosos beneficios, la VNI presenta

limitaciones y no todos los pacientes con insuficiencia

respiratoria aguda son candidatos adecuados para este

tratamiento [13]. Las contraindicaciones para el uso de

VNI incluyen la presencia de inestabilidad

hemodinámica, disminución significativa del nivel de

conciencia, secreciones abundantes que no pueden ser

manejadas de manera efectiva y deformidades faciales

que impidan un sellado adecuado de la mascarilla [14].
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Otra limitación importante es la tolerancia del paciente al

dispositivo de VNI. En algunos casos, los pacientes con

enfermedades neuromusculares pueden presentar

dificultades para adaptarse a la mascarilla debido a la

incomodidad o a la ansiedad asociada con el uso

prolongado [15].

La correcta selección del tipo de mascarilla y el ajuste

adecuado del dispositivo son aspectos fundamentales

para maximizar los beneficios de la VNI y mejorar la

adherencia del paciente [16]. Además, es necesario

contar con un equipo multidisciplinario entrenado para

ajustar los parámetros del ventilador y monitorear de

cerca la respuesta del paciente al tratamiento [17].

Perspectivas Futuras

El uso de la VNI en el manejo de la insuficiencia

respiratoria aguda en pacientes con enfermedades

neuromusculares sigue evolucionando, y la investigación

continúa identificando nuevas estrategias para optimizar

este tratamiento [18]. Los avances en la tecnología de los

dispositivos de VNI, incluyendo la mejora en los
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algoritmos de ventilación y el desarrollo de mascarillas

más cómodas y adaptables, han contribuido a una mayor

eficacia y tolerancia del tratamiento [19].

La implementación de protocolos de uso temprano de

VNI y el seguimiento cercano de los pacientes con

enfermedades neuromusculares en riesgo de

insuficiencia respiratoria pueden mejorar aún más los

resultados [20]. Además, el papel de la telemedicina y la

monitorización remota está siendo explorado como una

herramienta potencial para el manejo de estos pacientes,

permitiendo una intervención más rápida y un ajuste

adecuado de la terapia [21].

A medida que se desarrollen nuevas tecnologías y

estrategias terapéuticas, es probable que el uso de la VNI

siga siendo una pieza clave en el manejo de la

insuficiencia respiratoria en esta población vulnerable.

Conclusión

La ventilación no invasiva es una herramienta esencial

en el manejo de la insuficiencia respiratoria aguda en
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pacientes con enfermedades neuromusculares, ya que

permite reducir la necesidad de ventilación invasiva,

mejorar la oxigenación y aliviar la fatiga respiratoria

[22]. Aunque presenta ciertas limitaciones y

contraindicaciones, la VNI sigue siendo una opción

valiosa para mejorar los resultados clínicos y la calidad

de vida de los pacientes [23].

Los avances tecnológicos y las investigaciones futuras

continúan ampliando las posibilidades de la VNI, lo cual

contribuirá a una mejor atención para los pacientes con

enfermedades neuromusculares y complicaciones

respiratorias [24].
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