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Introducción

Los niños con patología crónica compleja 
son aquellos que presentan una condición 
médica que puede esperarse que dure al menos 
12 meses (a menos que se produzca el falleci-
miento) y que afecte a distintos sistemas, o al 
menos a uno de ellos pero de forma grave, de 
manera que requiera atención especializada 
y, probablemente, ingreso en un hospital ter-
ciario(1). Se trata de una población emergente, 
que en Estados Unidos afecta a <1% de los 
niños, aunque representan el 10% del total de 
los ingresos en Pediatría, y la utilización del 
90% de los dispositivos tecnológicos utilizados 
en Pediatría(2). Representan una importante 
proporción del gasto sanitario por ingresos, 
asociados a cirugía mayor (47%), problemas 
respiratorios (29%), disfunción de los dispo-
sitivos tecnológicos (9%), convulsiones (6%) y 
vómitos/dificultades en la alimentación (3%)(3). 

Estos pacientes suelen asociar problemas 
de alimentación, y problemas respiratorios 
que requieren de la utilización de dispositivos 
médicos domiciliarios. Se define como niños 
dependientes de tecnología aquellos que preci-
san de la tecnología para compensar la pérdida 
de alguna función vital y mantener su existen-
cia, e incluye la utilización de traqueotomía, 
ventilación mecánica y gastrostomía(4). 

En las últimas dos décadas, se ha produ-
cido un movimiento de estos pacientes desde 
la atención hospitalaria a la atención domici-
liaria. Esto ha disminuido el coste sanitario, 
ha mejorado la calidad de vida del niño y su 
familia, y ha transformado la asistencia médica 
de estos niños(5). 

El objetivo de este estudio es revisar los 
factores de riesgo de patología respiratoria 
en el niño crónico complejo y la utilización 
de tecnología médica avanzada en el hogar, 
principalmente en dispositivos de asistencia 
respiratoria. 

Utilización de dispositivos médicos 
en el domicilio

En la actualidad, hay más de 2.000.000 
tipos de dispositivos en el mercado mundial. 

La Organización Mundial de la Salud (OMS) 
define como dispositivo médico aquel artículo, 
instrumento, aparato o máquina que se utiliza 
para prevención, diagnóstico o tratamiento de 
enfermedades, o para detectar, medir, restau-
rar, corregir o modificar la estructura del cuer-
po para algún propósito de salud(6). 

La Comisión Europea (CE) publica datos 
de legislación y regulación de dispositivos 
médicos, pero no hay datos reales de utiliza-
ción de tecnología médica en la práctica clínica 
ambulatoria. Estos dispositivos están regula-
dos para garantizar la calidad de la atención 
y la seguridad del paciente(7).

Los dispositivos se clasifican según realicen 
funciones fisiológicas de apoyo como sopor-
te respiratorio, oxigenoterapia, aspirador de 
secreciones, diálisis, etc., y de administración 
de fármacos y alimentos, incluyendo la tera-
pia de infusión, bomba de insulina, nutrición 
parenteral, nutrición enteral y nebulizadores. 
Los dispositivos cuya función es monitorizar 
alguna función vital también son considerados 
dispositivos médicos, pero en la definición no 
se incluye la tecnología con función domótica. 

La tendencia que observamos es una uti-
lización cada vez mayor de dispositivos tec-
nológicos médicos en el hogar, adaptándolos 
a niños más pequeños. Por ello, es precisa la 
formación de la familia en el manejo de los 
mismos, y la capacitación para la resolución 
de las principales complicaciones que puedan 
surgir, como forma de garantizar la seguri-
dad del niño. Para la integración del niño a la 
escuela, será necesaria la formación del cuida-
dor de la escuela y del profesorado.

Diagnósticos frecuentes y patología 
crónica compleja

Los niños con patología crónica compleja 
son un grupo heterogéneo que incluye dis-
tintos diagnósticos como son: prematuridad, 
enfermedades neurológicas (enfermedades 
neuromusculares), trastornos del metabolismo, 
enfermedades congénitas genéticas y secuelas 
de enfermedades como infecciones severas, 
traumatismos y enfermedades malignas(2). 
Hasta el 70% de estos niños son dependientes 
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de tecnología, 54% respiratorio y 36% nutri-
cional(8). La causa más frecuente de ingreso 
de forma no programada son las infecciones 
respiratorias y la insuficiencia respiratoria 
La fisiopatología de esta última, ha sido bien 
establecida en niños con enfermedades neu-
romusculares(9). 

Feudtner y cols. han propuesto un siste-
ma de clasificación de enfermedades crónicas 
complejas pediátricas (CCC) incluyendo diag-
nósticos neonatales, dependencia de tecnología 
y trasplante de órganos (CCC versión 2) para 
adaptarla a la CIE-10 (Clasificación Internacio-
nal de Enfermedades, 10ª edición)(10). 

Factores de riesgo de patología 
respiratoria

Aspiración pulmonar
La disfagia de origen neurológico es fre-

cuente en los niños con patología crónica com-
pleja y su principal complicación es la aspira-
ción pulmonar y las neumonías recurrentes. 
Los síntomas de sospecha son la presencia de 
tos y atragantamiento, la dificultad respiratoria 
y las desaturaciones de oxígeno durante o tras 
la alimentación. 

Los episodios de aspiración aguda, pro-
vocan neumonitis, edema pulmonar e insu-
ficiencia respiratoria. La aspiración crónica 
es causante de daño pulmonar crónico, bron-
quiectasias e insuficiencia respiratoria crónica. 

Se pueden aspirar la saliva, o los alimentos 
por un trastorno en la deglución, lo que pro-
vocará neumonías por aspiración anterógrada. 
La presencia de reflujo gastroesofágico tam-
bién puede provocar episodios de aspiración 
retrógrada, por lo que igualmente debe ser 
valorada. Para el estudio de los trastornos de 
deglución se requerirá la realización de video-
fluoroscopia o la observación directa mediante 
nasofibroscopia(11). 

Tos ineficaz
La tos es un importante mecanismo de 

defensa de la vía aérea, que elimina patógenos 
y secreciones, manteniéndola permeable. Los 
niños con patología crónica compleja pueden 
presentar una tos débil secundaria a su debi-

lidad muscular. La medida del pico flujo tos 
(PFT) mediante un medidor portátil de peak-
flow, es una herramienta útil para valorar la 
capacidad tusígena y la eficacia de la misma. 
Los estándares están validados para niños 
mayores de 12 años y adultos. Se considera que 
la tos es ineficaz, si el pico flujo tos es menor de 
160 litros/minuto, lo que aconsejará la utiliza-
ción de técnicas de tos asistida diariamente. Si 
el pico flujo tos es menor de 270 litros/minuto, 
existe riesgo de que la tos no sea efectiva en el 
caso de una infección respiratoria, por lo que 
será indicación de técnicas de tos asistida en 
reagudizaciones respiratorias(12). 

La eficacia de la tos también puede ser 
medida mediante la presión espiratoria máxi-
ma (PEM), que valora la fuerza de la muscu-
latura espiratoria. Los valores menores +60 
cmH2O sugieren tos inefectiva. La medición de 
la presión inspiratoria máxima (PIM), valora la 
musculatura inspiratoria y valores inferiores 
a -30 cmH2O en adultos se asocian a hipoven-
tilación diurna(13). 

Trastornos respiratorios asociados al sueño
Los trastornos respiratorios del sueño 

(TRS) son muy frecuentes en niños con pato-
logía crónica compleja y frecuentemente están 
infradiagnosticados. Los síntomas guía son el 
ronquido, las apneas, la sudoración nocturna, 
los despertares, la cefalea matutina, la somno-
lencia diurna y la hiperactividad o inatención 
diurnas. La polisomnografía con capnografía 
es la prueba diagnóstica de elección.

Pueden existir tres tipos de alteraciones: 
las apneas obstructivas del sueño, las apneas 
centrales y la hipoventilación nocturna. Las 
apneas obstructivas en el niño sano son secun-
darias a la hipertrofia adenoamigdalar, en el 
niño crónico complejo se producen por mal-
formaciones de la vía aérea, o por el colapso 
de vía aérea superior. Las apneas centrales, se 
asocian a síndromes genéticos con afectación 
del centro respiratorio como los síndromes de 
hipoventilación congénita u Ondine, síndro-
me de Moebius, síndrome de Prader-Willi o 
síndrome de Joubert. La hipoventilación noc-
turna, se produce por volúmenes tidal bajos 
de forma persistente secundarios a la debi-
lidad del diafragma, y provoca retención de 

CO2 (detección transcutánea CO2 >50 mmHg, 
durante más 25% del tiempo total de sueño), y 
secundariamente provoca hipoxemia. La gaso-
metría capilar, mostrará incluso con valores 
de pCO2 normales, elevaciones del bicarbo-
nato (exceso de base mayor +4 mmol/litro). 
Se asocia a fases avanzadas de enfermedades 
neuromusculares y a escoliosis severas.

Las consecuencias de los trastornos del 
sueño son el empeoramiento de la calidad 
de vida, deterioro neurocognitivo, trastornos 
cardiovasculares (hipertensión pulmonar, 
hipertensión arterial) y deterioro del creci-
miento, aumentando el consumo de recursos 
sanitarios(11).

En enfermedades neurológicas degene-
rativas, podemos observar una progresión 
del fallo respiratorio que se inicia en etapas 
tempranas durante el sueño, como un SAHS 
obstructivo por debilidad de la musculatura 
faríngea, y progresa en etapas más tardías a 
hipoventilación nocturna, asociando infeccio-
nes respiratorias recurrentes, y finalmente fallo 
respiratorio diurno (Fig. 1). 

Patrón restrictivo en la función pulmonar
Si el niño es capaz de colaborar, mediante 

la espirometría basal forzada, sentado y en 
decúbito, podremos valorar la capacidad vital 
forzada (FVC) y la competencia diafragmática. 
El niño crónico complejo suele presentar un 
patrón restrictivo tanto por debilidad muscu-
lar como por las alteraciones de la caja torá-
cica y escoliosis, definido por FVC <80% con 
FEV1/FVC >80. La FVC <60% en adultos se 
relaciona con TRS, y FVC < 40% con hipoven-
tilación nocturna. El descenso 7-10% de FVC, 
en la espirometría en decúbito es sugestivo de 
incompetencia diafragmática(13). 

Prevención de infecciones respiratorias: 
vacunación

Los niños con patología crónica compleja 
presentan tasas de vacunación sistemática y de 
vacunas adicionales inferiores al 90%, y esta 
cifra es más baja en niños más mayores. 

Las vacunaciones adicionales aconsejadas 
son la vacunación antigripal estacional del 
niño, a partir de los 6 meses de edad, y de su 
familia. La vacunación antineumocócica con 
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vacuna conjugada (VCN-13) en menores de 
2 años, y la vacuna antineumocócica polisa-
cárida 23-valente, a partir de los 2 años, están 
aconsejadas para evitar infecciones respirato-
rias. En la práctica clínica, por consenso de 
expertos, en menores de 2 años se aconseja 
la inmunoprofilaxis con palivizumab para la 
prevención de la infección grave por virus res-
piratorio sincitial. 

En niños con hepatopatía crónica y en caso 
de administración de fármacos hepatotóxicos 
de forma crónica, se aconseja la vacunación 
frente a hepatitis A(14). 

Dispositivos médicos respiratorios

Técnicas de aclaramiento de vía aérea: 
cough assist

El insuflador-exuflador mecánico (MI-E) o 
cough assist, simula el mecanismo de la tos apli-
cando mediante mascarilla buconasal o direc-
tamente a traqueotomía, una presión positiva 
inhalación, seguida de una presión negativa 
de exhalación, y una pausa. Esta secuencia 
se repite durante 3-5 ciclos. Tras un descan-
so se reanuda el tratamiento hasta completar 
3-5 sets. Se aconseja finalizar con una presión 
positiva, para evitar atelectasias. Puede utili-
zarse 2 veces al día o más frecuentemente si 
el paciente lo necesita, y no precisa colabora-
ción. Las contraindicaciones son la hemoptisis, 
el neumotórax, la cirugía pulmonar reciente, 
cardiopatías con bajo gasto, y las náuseas y 
vómitos(15). 

Traqueotomía
La traqueotomía es un orificio quirúrgico 

(estoma) creado en la parte anterior del cuello 
para acceder a la vía aérea inferior. Las indica-
ciones para su realización son la obstrucción 
de vía respiratoria superior (malformaciones 
craneofaciales), fracaso de extubación, necesi-
dad de tener una vía aérea artificial para adap-
tación a ventilación mecánica, la prolongación 
de la ventilación no invasiva y la aparición de 
hipercapnia diurna. El tamaño del tubo debe 
tener una profundidad al menos de 2 centíme-
tros por encima del estoma y debe quedar 2 
centímetros antes de carina. Todas tienen un 
adaptador universal de 15 milímetros para la 
colocación del ventilador manual (ambú). 

Precisa unos cuidados diarios de aseo del 
estoma, cánula y sus sujeciones, y el recambio 
de cánula en domicilio mediante técnica limpia 
(no es necesario técnica estéril), con frecuen-
cia semanal, aunque en este aspecto no existe 
consenso(16). 

Los cuidadores deben ser adiestrados para 
aspirar secreciones, dominar las técnicas de 
reanimación cardiopulmonar y ventilación 
manual mediante bolsa autoinflable, así como 
conocer el recambio de cánula y el manejo de 
las dos principales situaciones de emergencia: 
la obstrucción de la cánula y la decanulación 
accidental(17). 

Deberán llevar siempre en sus desplaza-
mientos el “kit de traqueotomía” que precisa 
de una cánula de recambio, una cánula de un 
número inferior, cintas de sujeción, tijeras y 
gasas. 

La tasa de mortalidad relacionada con 
traqueotomía pediátrica varía en los estudios 
del 0 al 6%. Las principales causas de muerte 
son la obstrucción de traqueotomía, el despla-
zamiento y salida de la cánula(18). Todo ello 
aconseja la capacitación específica de los cui-
dadores mediante simulación de emergencias, 
y un programa de aprendizaje estructurado(19). 

Aspirador de secreciones
Indicado en los niños con sialorrea, dis-

función bulbar o tos húmeda que precisan 
fisioterapia respiratoria, y en los que llevan 
traqueotomía. 

Se aconseja utilizar una presión aspira-
ción entre 80-100 mmHg (la menor posible). 
Debe introducirse la sonda de aspiración con 
la mano derecha y tapar el orificio de aspi-
ración con el pulgar de la mano izquierda, y 
aspirar durante un máximo de 10-15 segundos. 
La profundidad de la aspiración debe ser ade-
cuada, no sobrepasando el extremo inferior de 
la cánula de traqueotomía. El diámetro de la 
sonda de aspiración debe ser menor del 50% 
del diámetro de la vía aérea del niño y menor 
del 70% de la vía aérea en el niño menor de 1 
año. Las complicaciones por esta técnica son la 
infección respiratoria, la hipoxemia, las arrit-
mias cardiacas, la atelectasia y el traumatismo 
traqueobronquial(11). 

Ventilación no invasiva (VNI)
Está indicada en casos de trastornos respi-

ratorios asociados al sueño. 
En el caso de presentar apneas obstructi-

vas, puede ser suficiente el soporte respiratorio 
mediante CPAP (presión positiva continua en 
vía aérea). La PEEP (presión positiva al final 
de la espiración) mantiene los alveolos desple-
gados lo que facilita el intercambio gaseoso, 
durante todo el ciclo respiratorio, favoreciendo 
la oxigenación. Las interfaces nasales son bien 
toleradas, pero precisan que el niño tenga la 
boca cerrada (mediante chupete o mentonera) 
para evitar las fugas(20). 

En el caso de hipoventilación nocturna y en 
reagudizaciones respiratorias, será de elección 
la ventilación no invasiva bilevel o también 
llamada BiPAP. En la modalidad espontánea/
programada (S/T), el respirador actúa como 

Ronquido
Apneas
Sudoración nocturna
Despertares
Hiperactividad/inatención
Cefalea matutina
Somnolencia diurna

SpO2 diurna <93%

FVC <60%

Hipoventilación 
nocturna

TcCO2 o ETCO2 >50 mmHg
25% Tiempo Total Sueño

Fallo respiratorio
crónico

Gasometría
PaCO2 >45 mmHg

Hipoventilación
diurna

Exacerbaciones
frecuentes

PSG: apneas
obstructivas

IAH ≥3

Figura 1.
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una presión de soporte, disminuyendo el tra-
bajo respiratorio del niño(21). 

Precisa de una válvula de exhalación de 
CO2 (orificio espiratorio o fuga controlada) 
que puede estar en la interface o en la tubu-
ladura. Estas interfaces suelen utilizarse con 
respiradores de VNI de tubuladura única, 
capaces de compensar las fugas. Suelen cons-
tar también de una válvula antiasfixia para 
que en caso de corte eléctrico, el paciente pue-
da respirar aire ambiente. La interface puede 
ser una mascarilla facial total o mascarilla 
buconasal.

Los principales efectos adversos de la VNI, 
están relacionados con la interface y con la pre-
sión en vía aérea (Tabla I). La VNI en niños 
consigue mejores resultados que en adultos, 
pero debe reevaluarse y adaptarse al creci-
miento del niño y al momento de su enfer-
medad. La comunicación con la familia y el 
niño, con la empresa proveedora del equipo, 
la descarga de los datos del respirador para 
el cumplimiento, índice de apneas-hipopneas 
por hora de sueño (IAH), fuga y avisos de alar-
ma, la monitorización mediante PSG anuales, 
para titular el respirador, y las gasometrías 
capilares seriadas, son fundamentales para el 
seguimiento del tratamiento. 

Ventilación mecánica invasiva a largo plazo
La indicación de iniciar una ventilación 

mecánica invasiva a largo plazo en niños con 
enfermedades muy limitantes para la vida es 
complejo, debe ser una decisión individuali-
zada y dinámica. 

Las principales indicaciones son el fallo 
respiratorio, cuando la VNI está contraindi-
cada o no es una opción, y múltiples fracasos 
de extubación dentro de un fallo respiratorio 
agudo. Los objetivos siempre serán mejorar la 
calidad de vida y prevenir un mayor deterioro 
respiratorio(22). Se ha estimado que precisará 
del entrenamiento de 2 cuidadores durante 
un tiempo de aproximadamente 8 semanas, 
para el aprendizaje de los cuidados de tra-
queotomía, manejo del respirador, aspiración 
de secreciones, situaciones de emergencia, y 
reanimación cardiopulmonar.

Riesgos de los dispositivos médicos 
domiciliarios

Pueden ser de 3 tipos. Los riesgos asocia-
dos al usuario (niño y su familia), relacionados 
con las capacidades físicas, sensoriales, cogni-
tivas y emocionales, tanto del niño como de 
sus cuidadores, las instrucciones de uso y el 
entrenamiento recibido. 

Segundo, relacionados con el entorno de 
utilización (domicilio y escuela, viajes en 
avión), la presencia de contaminantes (tabaco, 
mascotas e insectos), la posibilidad de corte 
eléctrico y la interferencia electromagnética 
con otros equipos tecnológicos del hogar. Por 
último, los riesgos asociados al dispositivo, 
principalmente errores de utilización y anu-
lación de las alarmas. 

El entrenamiento tanto del personal médi-
co como de los pacientes y sus familias, así 

como la evaluación de problemas de seguridad 
mediante visitas domiciliarias, y la auditoría 
y notificación de estos, es fundamental para 
garantizar la seguridad del niño.

Conclusión

Los niños con patología crónica compleja, 
son una población de riesgo para el desarrollo 
de problemas respiratorios. La utilización de 
dispositivos médicos domiciliarios en estos 
niños, tiene como objetivo mejorar la calidad 
de vida, la rehabilitación respiratoria, y el 
desarrollo y crecimiento del niño. La adapta-
ción a estos dispositivos precisa de un adies-
tramiento de los padres y si el niño acude a 
la escuela, de los cuidadores. La VNI en los 
niños debe ir adaptándose al crecimiento y 
la progresión de la enfermedad, y debe ser 
reevaluada de forma periódica. Se necesita 
mayor evidencia científica para la toma de 
decisiones clínicas en niños con patología 
crónica compleja. 
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