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RESUMEN

El estudio describe que la insuficiencia respiratoria
constituye una de las principales causas de morta-
lidad en pacientes con esclerosis lateral amiotréfica
(ELA) en fase avanzada, siendo la ventilacion no
invasiva (VNI) el tratamiento estandar recomenda-
do. Con el objetivo de analizar la VNI en el contexto
de los cuidados paliativos en pacientes con ELA,
se llevd a cabo una revision sistematica de la lite-
ratura cientifica en bases como Cochrane Library,
Medline, Scielo y TripDatabase, aplicando la herra-
mienta de lectura critica del JBI y elaborando una
sintesis narrativa. De un total de 951 articulos identi-
ficados, se seleccionaron 15 que incluyeron a 3001
pacientes adultos con una edad media entre 58,7
y 69,1 afios, con predominio del sexo masculino.
Los estudios revisados evidenciaron beneficios sig-
nificativos de la VNI, destacando la mejoria en la
funcion respiratoria, la correccion de la hipoxemia
nocturna y la ralentizacion de la pérdida de fuer-
za muscular respiratoria, lo que repercute positiva-
mente en la calidad de vida de los pacientes. En
conclusion, se constatd que el inicio temprano de
la VNI en pacientes con ELA avanzada favorece de
manera integral su bienestar y calidad de vida.
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ABSTRACT

The study highlights that respiratory failure is one
of the main causes of mortality in patients with ad-
vanced-stage amyotrophic lateral sclerosis (ALS),
with non-invasive ventilation (NIV) being the recom-
mended standard treatment. The objective was to
analyze the use of NIV in palliative care for ALS pa-
tients through a systematic review of the scientific
literature. Searches were conducted in databases
such as Cochrane Library, Medline, Scielo, and
TripDatabase, applying the JBI critical appraisal
tool and synthesizing the findings narratively. Out of
951 articles identified, 15 were selected, including
3,001 adult patients with a mean age ranging from
58.7 to 69.1 years, with a predominance of males.
The reviewed studies reported significant benefits
of NIV, particularly in improving respiratory function,
correcting nocturnal hypoxemia, and slowing the
decline of respiratory muscle strength, all of which
contribute to better quality of life. In conclusion, ear-
ly initiation of NIV in advanced ALS patients was
shown to comprehensively improve their well-being
and overall quality of life.

Keywords:

Palliative care, motor neuron disease, amyotrophic
lateral sclerosis, noninvasive ventilation, quality of
life, survival.
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INTRODUCCION

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA), se define como
una enfermedad neurodegenerativa incurable, descrita
por primera vez por el francés Jean Martin Charcot en el
siglo XIX; se caracteriza por una degeneracion progresiva
de las motoneuronas, que produce debilidad muscular,
discapacidad, insuficiencia respiratoria y muerte. Se pre-
senta como una combinacion de disfuncion de la neurona
motora superior (NMS) e inferior (NMI) que afecta los seg-
mentos bulbar, cervical, toracico y/o lumbar. Esto condu-
ce a una debilidad progresiva de los musculos esquelé-
ticos voluntarios involucrados en el movimiento de las
extremidades, la deglucion (disfagia), el habla (disartria)
y la funcion respiratoria, con diferentes presentaciones
clinicas. La debilidad clinica se propaga contralateral,
rostral y caudalmente, con mayor frecuencia de manera
anatomicamente contigua.

La ELA se clasifica como esporadica o familiar, siendo
la primera, la mas comun con el 90-95% de los casos.
La ELA se presenta comunmente como combinacion de
manifestaciones clinicas de afeccion de motoneurona
superior e inferior que inicialmente afectan al neuroeje
caracterizada por debilidad muscular de extremidades,
atrofia muscular, perdida de la destreza, calambres, fas-
ciculaciones, afectacion bulbar (alteracion del lenguaje,
atragantamiento) dificultad respiratoria (ortopnea, disnea)
y sintomas no motores como dolor, alteraciones del esta-
do de animo y alteraciones cognitivo-conductuales.

Con respecto a su epidemiologia, se observa mas en
Europa y América del norte, su incidencia aproximada-
mente es de 1.5 a 4.7 por 100.000 habitantes al afio y la
relacion entre hombre y mujer es de 1.3/1.5 respectiva-
mente, ademas de que el deterioro funcional es mas rapi-
do en mujeres, a diferencia del deterioro respiratorio que
es mas comun en hombres. La probabilidad de desarro-
llar ELA se incrementa con la edad, el rango de edad para
la aparicion es entre los 60-79 afios. En poblaciones ma-
yoritariamente europeas la incidencia supera ligeramente
el promedio mundial; en Asia, la incidencia es menor. La
incidencia difiere por sexo con una razén estandarizada
hombre: mujer de 1.35, modulada por la edad de inicio.
En el componente genético, la heredabilidad es mayor
en pares madre-hija, y la variante mas comun asociada
a riesgo, C9orf72, adelanta la edad de inicio en varones
respecto de mujeres.

La ELA es una enfermedad relativamente rara, con un
riesgo acumulado a lo largo de la vida de 1:350 para los
hombres y 1:400 para las mujeres, con una incidencia
estimada de 1.75 a 3 por 100 000 personas por afio. La
edad media de aparicion de los sintomas puede variar;
cuando se trata de ELA esporadica, puede ser de 58 a 63
afos, pero para la ELA familiar, es de 40 a 60 afios.

En una investigacion reciente, Bertrand et al., (2025) en-
contraron que la mediana de edad al diagndstico fue de
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68 arfios, y el 50,4 % de los casos fueron mujeres. La in-
cidencia y la prevalencia se estimaron en 2.39 casos por
100 000 personas-afo y 7.98 casos por 100 000 perso-
nas. El 6.8 % de los casos presentaba demencia antes
del diagndstico de ELA, mientras que la depresion o la
ansiedad afectaron al 45,7 %. La mediana de superviven-
cia desde el diagnostico fue de 2.9 afios. Los predictores
de mortalidad fueron la edad avanzada en el momento
del diagndstico, el abuso de alcohol, antecedentes de ac-
cidente cerebrovascular y la demencia.

En el contexto de los cuidados paliativos especializados
(CPE), se ofrece una capa adicional de apoyo a través
del manejo de sintomas complicados, los objetivos de las
conversaciones sobre la atencién y el apoyo a los pacien-
tes y sus familias durante los dias finales de la vida En
el caso de los pacientes con ELA, el plan de cuidados
paliativos se arma a partir de los principios de manejo de
otras condiciones terminales, como como la oncologia vy,
los enfoques emergentes de los cuidados neuropaliativos.

Al tratarse de una enfermedad de progresion rapida, ame-
rita una toma de decisiones oportuna y bien informada,
mientras que, al ser clinicamente muy variable, es nece-
sario implementar estrategias individualizadas; también,
se suele percibir la etapa terminal, que normalmente cur-
sa con paralisis de los musculos respiratorios, como dis-
tinta a la de otras enfermedades fatales, lo que dificulta
su reconocimiento y manejo. A pesar de esto, los cuida-
dos neuropaliativos en los pacientes con ELA comparten
los objetivos fundamentales en otras enfermedades, que
incluyen optimizar la calidad del final de vida, reducir in-
tervenciones futiles y facilitar que las personas con enfer-
medad terminal mueran en el entorno de su preferencia,
que de forma caracteristica no es en el hospital (Schmidt
et al., 2025).

En el contexto de los pacientes con ELA en cuidados pa-
liativos, la insuficiencia respiratoria hipoventilatoria es la
causa mas comun de muerte de estos pacientes; predice
la supervivencia y la calidad de vida de los pacientes con
esta enfermedad, por lo que es indispensable realizar
evaluaciones periddicas de la funcion pulmonar con el fin
de identificar tempranamente la necesidad de ventilacion
mecanica para mejorar la supervivencia y la calidad de
vida.

De forma que, el soporte respiratorio es el tratamiento
recomendado para los sintomas respiratorios, se propor-
ciona mediante metodos no invasivos o invasivos median-
te traqueotomia, con el objetivo de mantener la funcién
respiratoria adecuada. La VNI implica el uso de una in-
terfaz de paciente (mascara) conectada a un ventilador
mediante un tubo. Puede administrarse tanto en situa-
ciones agudas como cronicas, pero requiere una estricta
seleccion, monitorizacion y optimizacion de los pacientes
para garantizar resultados positivos y mantener su segu-
ridad. El objetivo de la VNI es, al igual que el de la VMI,
asegurar un intercambio gaseoso pulmonar adecuado,



manteniendo niveles suficientes de PaO, y PaCO, en
sangre arterial y reduciendo el trabajo respiratorio (WOB)
al descargar los musculos respiratorios (Schmidt et al.,
2025).

El inicio de la VNI debe ser realizado por un profesional
especializado en salud respiratoria. La aclimatacion ini-
cial debe realizarse mientras la persona esta despierta, y
el tratamiento regular debe comenzar por la noche. Sibien
no se conocen con certeza el tipo, el modo y la configura-
cion optimos del ventilador, estos, asi como la eleccion de
la interfaz, deben ajustarse segun las necesidades, la co-
modidad vy la eficacia del paciente. El tratamiento puede
aumentarse gradualmente en funcion de los sintomas y la
comodidad, con el objetivo final de alcanzar un uso de la
VNI de més de 4 horas por noche. La tendencia actual,
especialmente dada la importante discapacidad motora
de estos pacientes, es evitar la hospitalizacion, y todos
los enfoques ambulatorios son muy valorados por los pa-
cientes y se asocian con un ahorro en costos de salud.

Desde la perspectiva de Grassano et al. (2023) en su es-
tudio observacional retrospectivo que incluyo 448 pacien-
tes que utilizaron VNI durante el curso de su enfermedad,
fue mas lento el deterioro funcional en los pacientes que
usaron VNI, y que el inicio temprano es un aporte signi-
ficativo para mejorar la calidad de vida de los pacientes
con ELA.

La utilizacion de la ventilacion no invasiva como medi-
da paliativa temprana en este grupo de pacientes tiene
como objetivo compensar la debilidad del musculo dia-
fragmatico con lo que mejorara los sintomas hipercapni-
cos, resultando en una mejoraria en la calidad de vida y
prolongacion de la supervivencia en el contexto de los
cuidados paliativos, por lo que se considerd importante
analizar los aportes de la ventilacion mecanica no inva-
siva como medida paliativa temprana en pacientes con
ELA (Schmidt et al., 2025).

La justificacion de este estudio se basa en el hecho de
que ELA es una condicion médica de caracter progresivo,
que cursa con un deterioro importante de las funciones
neuromusculares; que se puede beneficiar notablemente
de un enfoque de cuidados paliativos, especialmente del
apoyo ventilatorio, ya que una de las principales causas
de mortalidad en esta poblacién es la insuficiencia res-
piratoria por hipoventilacion; sin embargo, el acceso a
los cuidados paliativos en estos casos es limitado, lo que
puede explicarse por la falta de conocimiento sobre la im-
portancia de los cuidados paliativos en estos pacientes.

Desde la perspectiva de los cuidados paliativos, se con-
sidera que el uso de VNI pudiera aportar mejoras en la
supervivencia y calidad de vida; sin embargo, es preciso
compilar la informacion cientifica al respecto, para guiar la
practica clinica y la toma de decisiones en cuidados pa-
liativos. Por lo tanto, esta revision sistematica se justifica
porque, la insuficiencia respiratoria es una complicacion
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comun y grave en la ELA y la VNI es la primera linea de
tratamiento para esta condicion.

Por lo tanto, esta revision sistematica se justifica porque,
la insuficiencia respiratoria es una complicacion comun vy
grave en la ELA y la VNI es la primera linea de tratamiento
para esta condicion. Existe controversia cientifica sobre el
balance entre prolongar la vida y mantener la calidad de
vida, especialmente en pacientes con ELA que necesitan
de apoyo mecanico para respirar; esto evidencia la nece-
sidad de sintetizar la mejor evidencia disponible acerca
de la VNI en pacientes con ELA. Ademas, varios pacien-
tes con ELA inician tardiamente con la VNI por lo que los
beneficios se ven limitados; por lo que es preciso contar
con una revision sistematica de la literatura cientifica en
donde se analice le uso temprano de la VNI en estos pa-
cientes (Grassano et al., 2023).

Entre los problemas fundamentales identificados en la li-
teratura destaca que ELA es una enfermedad neurodege-
nerativa incurable que se caracteriza por debilidad moto-
ra progresiva, disfagia, disartria, insuficiencia respiratoria
y en una mediana de 2 a 5 aflos, la muerte. La discapa-
cidad asociada a la ELA genera numerosas necesidades
biopsicosociales y afecta el bienestar espiritual y emocio-
nal del paciente y su cuidador.

La insuficiencia respiratoria es la principal causa de
muerte en pacientes ELA. La ventilacion VNI se recomien-
da para aliviar los sintomas de hipoventilacién y se ha
demostrado que mejora la calidad de vida y prolonga la
supervivencia en pacientes con ELA. Dado que no existe
un consenso basado en la evidencia sobre la indicacion
Optima ni el momento oportuno para la VNI, las recomen-
daciones de las guias actuales se basan principalmente
en la opinidn de expertos, lo que genera diferencias con-
siderables entre paises. Ademas, las practicas habituales
de prescripcion de ventilacion no invasiva difieren entre
los especialistas internacionales en ELA. Dadas las com-
plejas necesidades de los pacientes con ELA, la inclu-
sion de cuidados paliativos (CP) es intuitivamente logica y
ha sido recomendada por organizaciones profesionales.
Los CP pueden ser proporcionados en diversos grados a
estos pacientes, sin embargo, no existen directrices ba-
sadas en la evidencia para iniciar CP especializados en
pacientes con ELA.

En consecuencia, el problema que motivd esta revision
sistematica surge de la ausencia de guias o protocolos
de actuacion que estandaricen el uso de la VNI en el con-
texto de los cuidados paliativos en pacientes con ELA.
Para lo cual, se plantea la siguiente pregunta de investi-
gacion: 4 Cuales son los beneficios de la VNI temprana en
pacientes con ELA en cuidados paliativos?

A partir de esta pregunta de investigacion se plantea
como objetivo general analizar la ventilacion no invasi-
va temprana en pacientes con esclerosis lateral amio-
trofica en cuidados paliativos a través de una revision



sistematica de la literatura cientifica. Asimismo, como ob-
jetivos especificos se incluye identificar la relacion entre
la VNI temprana y la calidad de vida de los pacientes con
ELA en estadios avanzados y; describir la influencia de la
VNI temprana en la supervivencia de los pacientes con
ELA en estadios avanzados.

MATERIALES Y METODOS

Se realizé una revision sistematica, siguiendo la metodo-
logia Preferred Reporting Items for Systematic Reviews
and Meta-Analyses (PRISMA) acerca de las caracteris-
ticas del uso de la VNI temprana en pacientes con ELA,
desde la perspectiva de los cuidados paliativos.

Se tomaron como fuentes de informacion, articulos cienti-
ficos publicados en bases de datos especializadas como
Cochrane Library, Medline, Scielo y, TripDatabase.

Se sigui6 una estrategia basada en términos Mesh/DecS'y
operadores booleanos, como se muestra a continuacion:

Tabla 1. Términos Mesh y DeCS. Estrategia de busqueda.

Mesh DeCS
*  (((“Amyotrophic Lateral | = “Esclerosis lateral amio-
Sclerosis”’[Mesh]) trofica” AND  “Ventilacion
AND “Respiration, no invasiva temprana”
Artificial’[Mesh]) OR AND “Cuidados paliativos”
“Early Noninvasive AND “Calidad de vida" OR

Ventilation”[Mesh]) AND
“Palliative Care”[Mesh]

“Supervivencia”

« “ELA” OR “Esclerosis la-
teral amiotréfica”  AND
“Ventilacion  no  invasiva
temprana” AND “Cuidados
paliativos”.

*  ((*Amyotrophic Lateral
Sclerosis”[Mesh])
AND “Noninvasive
Ventilation”[Mesh]) AND

Palliative Care”[Mesh] | | “Esclerosis Amiotrofica

Lateral” OR “ELA” OR “en-
fermedad de la motoneu-

*  ((*Amyotrophic Lateral
Sclerosis”[Mesh])

AND “Noninvasive rona” AND “Ventilacion no
Ventilation”[Mesh] AND invasiva temprana” OR
“Survival” [Mesh] OR “Ventilacion mecéanica no

“Quality of life” [Mesh]

*  (("Amyotrophic Lateral
Sclerosis”[Mesh])

invasiva temprana” AND
“Cuidados paliativos” OR
paliativo* OR “final de vida”

AND “Palliative care”’[- AND
Mesh] AND “Early Non- |+ “Calidad de vida” OR
Invasive ventilation” “CVRS” OR “calidad de

AND ““Survival” [Mesh]
OR “Quality of life”
[Mesh]

vida relacionada con la sa-
lud” OR “supervivencia” OR
“tasa de supervivencia”.

Pregunta PICC:

+ P (poblacion): Pacientes con Esclerosis Lateral
Amiotréfica (ELA) en cuidados paliativos.

« | (intervencién): Ventilacién no invasiva temprana
(VNI temprana).

+ C (comparacioén): No aplica

+ O (outome): Beneficios de la VNI (calidad de vida,
supervivencia).
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Utilizando la estrategia descrita, se llevd a cabo una bus-
gueda en bases de datos especializadas y, se descarga-
ron los articulos elegibles por su titulo y resumen. Estos
fueron sometidos posteriormente a una lectura critica, a
partir de la que se extrajo la informacién necesaria para
cumplir con los objetivos de la revision sistematica. Esto
se desarrollé mediante las siguientes etapas:

a. ldentificacion de estudios relevantes: después de
la busqueda, se seleccionaron los articulos elegibles
por su titulo y resumen, y se descargaron los de acce-
so libre

b. Cribado y seleccion de articulos: Se eliminaron los
articulos que no cumplieron con los criterios de se-
leccion. Este proceso se presentd en el diagrama
PRISMA, que se encuentra en la Figura 1.

c. Evaluacion de la calidad de los articulos: Para eva-
luar la calidad de los articulos seleccionados se em-
plearon los instrumentos de lectura critica del Instituto
Joanna Briggs (Critical Appraisal Tools).

d. Extraccion de informacidon: Se extrajeron los datos
relevantes de los articulos, incluyendo: autor, afio, di-
sefio, objetivo, resultados y conclusion del autor. Para
esto, se cred una matriz en Excel.

e. Método de sintesis: Se realizd6 una sintesis cualitativa
(narrativa) de la informacion extraida.

Criterios de inclusion

« Articulos cientificos en inglés y espafiol, con hasta 5
afos de antigliedad (2019-2025).

« El disefio de los articulos fue de ensayo clinico alea-
torizado (ECA), estudios observacionales, analiticos,
retrospectivos, transversales o prospectivos.

* Enlos que se analicen los beneficios de la VNI tem-
prana en pacientes con ELA en el ambito de los cui-
dados paliativos, en cuanto a la calidad de vida vy
supervivencia.

Criterios de exclusion

« Articulos con solo resumen disponible, incompletos.
« Con una metodologia poco clara.

* Publicaciones que no se enfocan en los cuidados
paliativos.

« Articulos de mas de 5 afios de publicacion.
Resultados de interés

« Beneficios de la VNI temprana en la supervivencia y la
calidad de vida de los pacientes con ELA, en el ambito
de los cuidados paliativos.

A partir de la estrategia de busqueda descrita se identi-

ficaron 951 articulos. Se descartaron antes de cribar 764

(349 por su titulo y resumen, 73 por estar duplicados, 248

por su disefio y 21 por el idioma). Se evaluaron para cri-

bado 187 articulos, de los que se eliminaron 15 por tratar



solamente aspectos técnicos de la VNI, y dos articulos realizados con animales de laboratorio; quedaron 170 articulos,
de los cuales 19 estaban restringidos. Se realiz6 el cribado con 151 articulos, de los cuales, se eliminaron 136 por no
aportar informacion relevante al tema de investigacion. Al final, solamente 15 articulos fueron seleccionados para esta
revision sistematica. En la Figura 1 se muestra el diagrama PRISMA de seleccion se articulos.

[ Identificacion de estudios a través de bases de datos y registros
)
Registros identificados desde:
= Bases de datos (n = 951) Registros eliminados antes de cribar (n=764):
o Medline (n = 445) Eliminados por titulo y resumen (n= 349)
g TrlpDatabas? n=25) > qul_icados (n= ?3}._ .
= Co_chrane (n=114) Eliminados por su disefio (n=248).
E Sciglo (n=387) Eliminados por el idioma (n=21).
—
Y
. . P - .
_ ) Eliminados por describir aspectos técnicos de la VNI
Registros examinados » solamente (n=15) _ _
(n=187) Eliminados por ser estudios con animales 1(n=2)
Y
Informes solicitados para su Informes no recuperados
- —»
2 recuperacion (n =170) Acceso restringido: (n=19)
3
-4
=
o \d
Informes evaluados para la Informes excluidos -,
elegibilidad (n =151) E— No aportan informacion relevante a los objetivos de la
revision sistematica (n=136)
e
¥
[
= Estudios incluidos en la revision
S (n=15)
£
| —

Figura 1. Diagrama PRISMA.

Fueron incluidos en esta revision sistematica 15 articulos, de los cuales, 8 fueron retrospectivos de cohortes (Ackrivo
etal., 2021; Engel et al., 2021; Grassano et al., 2023, 2024; Jiménez et al., 2024; Orr et al., 2023; Réginault et al., 2023;
Walsh et al., 2021); --6 ensayos clinicos (Jackson et al., 2021; Plowman et al., 2023; Rudnicki et al., 2021; Sarasate et
al., 2023; Sheers et al., 2025; Volpato et al., 2022) y, un estudio prospectivo (Spittel et al., 2021).

RESULTADOS Y DISCUSION

En estas investigaciones se analizaron 3001 pacientes adultos con ELA, la media de edad fue de entre 58,7 afios (DE=
9,7) (Rudnicki et al., 2021) hasta 69,1 (DE= 8,6) (Volpato et al., 2022). En la Figura 2 se representan los promedios de
edad y desviacion estandar en cada estudio.
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Edad media y desviacion estandar por estudio (Autor y Afio)

v @ ~ =]
o =] =] =1

w
S

Edad promedio (afios)
s
(=]

h
S

10

Figura 2. Edad promedio de los pacientes con ELA.

Los hombres representaron la mayoria en casi todos los estudios consultados. En dos estudios no se reportaron los
porcentajes por sexo (Grassano et al., 2023, 2024). En el resto de los estudios, el porcentaje de pacientes en cada
sexo se muestra en la Figura 2.

Engel et al, (2021) 49,20%
Walsh et al, (2021) 38,70%

Volpato et al., (2022) 54,50%

Spittel et al, (2020) 30,20%
Sheers et al., (2025) 20,00%

Sarasateet al, (2023) 59,00%

Rudnickiet al, (2021) 29,50%
Réginault et al, (2023) 37.00%
Plowman et al, (2023) 40,003

Crr et al, (2023) 40,00%
Jackson et al, (2021) 37.00%
liménez et al, (2024) 45,00%
Ackrivo et al, (2021) 46,00%

0,0% 10,0% 20,0% 30,0% 40,0% 500% 600% 70,0% B800% 90,0% 100,0%

m Hombres Mujeres

Figura 3. Distribucion por sexo de los pacientes con ELA.
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En todos varias fuentes consultadas se consideré que la
VNI en pacientes con ELA puede incidir en la mejora en
la calidad de vida y de la funcion respiratoria (Ackrivo et
al., 2021; Engel et al., 2021; Grassano et al., 2023, 2024).

La mejora en la supervivencia de los pacientes con ELA
que reciben VNI se reporté en cinco articulos (Ackrivo et
al., 2021; Engel et al., 2021; Jiménez et al., 2024; Spittel et
al., 2021; Walsh et al., 2021). El uso de VNI se asocié con
una mejora significativa de la supervivencia en pacientes
con ELA. Esta ventaja se observo principalmente en pa-
cientes con ELA de inicio en las extremidades. Un mayor
numero de horas diarias de uso, segun autodeclaracion,
Se asocio con una mejor supervivencia en quienes usaron
VNI (Ackrivo et al., 2021; Jiménez et al., 2024).

Por otra parte, Walsh et al. (2021) observaron una super-
vivencia estadisticamente significativamente mayor en
aquellos que utilizaron VNI en comparacion con aquellos
gue nunca la utilizaron (28 meses vs 12 meses). Ademas,
se observd una supervivencia significativamente mayor
en quienes utilizaron la VNI de forma éptima en compara-
cion con quienes nunca la utilizaron. Cabe destacar que
quienes utilizaron la VNI, independientemente del cum-
plimiento terapéutico y del patrén de inicio, sobrevivieron
una media de 2 meses mas que quienes la utilizaron de
forma optima. Esto podria deberse a un menor nimero de
pacientes en el grupo con VNI de uso 6ptimo (n = 41 vs
n = 93) y a que este grupo presentd una proporcion lige-
ramente superior de pacientes con EMN de inicio bulbar
(51 % vs 40,4 %). Al examinar estos datos para cada sub-
grupo fenotipico, se observé que el uso 6ptimo de la VNI
en el grupo con EMN de inicio bulbar, en comparacion
con quienes no la utilizaron, presentd una supervivencia
estadisticamente significativamente mayor (23 meses vs
8 meses).

En otro estudio se observd una tendencia al aumento de
la supervivencia en pacientes con inicio temprano de VNI;
sin embargo, no se alcanzé la significacion estadistica.
Por lo que sugieren el inicio de la VNI en etapas tempra-
nas, porque la CVF es un factor prondstico importante
para la supervivencia. La VNI temprana puede influir en
la reduccion de la disminucion progresiva de la CVF me-
diante el reposo de los musculos respiratorios que pre-
sentan denervacion incipiente, lo que evita la fatiga y el
desarrollo de hipoventilacion (Sarasate et al., 2023).

Mientras que, en el estudio de Spittel et al. (2021) la me-
diana del prondstico de supervivencia en la cohorte con
VNI fue de 40,76 meses (IC 95 %: 37,22-44,30), lo que
muestra una diferencia de supervivencia de 7 meses en
comparacion con la cohorte sin VNI. En consecuencia,
la mediana de supervivencia tras el inicio de la VNI fue
de 13 meses. La probabilidad de supervivenciaa 1,3y 5
anos fue del 97,8 % (EE: 0,01), 57,9 % (EE: 0,03) y 34,1 %
(EE: 0,08), respectivamente. La probabilidad de supervi-
vencia en la cohorte con VNI fue sustancialmente mayor
en comparacion con la cohorte sin VNI (probabilidad de
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supervivencia a 3 afios del 57,9 % vs al 46,7 %, respec-
tivamente). Ajustado para covariables potencialmente
interactuantes, el analisis de regresion de Cox mostro ra-
zones de riesgo significativas para la edad de inicio <60
afos (1,82, IC 95 % 1,21-2,74; p = 0,004) y el IMC >18,5
kg/m2 (2,70, IC 95 % 1,48-4,93; p = 0,001).

Para estos autores, la supervivencia tras la aparicion de
los sintomas en pacientes sin VNI fue de tan solo 34 me-
ses. En la cohorte con VNI, el prondstico de supervivencia
mejord (41 meses). Sin embargo, los datos de supervi-
vencia en la cohorte con VNI, en comparacion con los de
cohorte sin VNI, no alcanzé la significacion estadistica.
Esta observacion podria atribuirse a las diferencias en las
caracteristicas clinicas entre las cohortes sin VNI y el gru-
po de intervencion. Es posible que los pacientes con una
tasa de progresion mas lenta y un mejor prondstico en su
evolucion natural de la enfermedad constituyan un sesgo
de seleccion para el grupo sin VNI (Spittel et al., 2021).

Engel et al. (2021) evaluaron el impacto de los TRS y la
VNI en la supervivencia de pacientes con ELA. Subraya
la importancia de la capnografia transcutanea con fines
diagndsticos y prondsticos, y sugiere firmemente que el
bicarbonato sérico (o EMBE, respectivamente) no solo
predice la debilidad muscular respiratoria y los TRS, como
se ha demostrado previamente, sino también la supervi-
vencia. Mas importante aun, este estudio sugiere que el
impacto especifico de los TRS en el pronéstico general
puede neutralizarse mediante la implementacion de VNI
prolongada. Una vez indicada, la VNI prolonga significati-
vamente la esperanza de vida. En este sentido, los hallaz-
gos presentados aqui se suman a la creciente evidencia
que demuestra que, para los pacientes con ELA, la VNI
es un tratamiento real y no un mero paliativo.

Este resultado se evaludé en un articulo (Jackson et al.,
2021). Al comparar a los participantes que cumplian con
el tratamiento y los que no, se observaron diferencias
significativas en la gravedad de cuatro sintomas: dificul-
tad para conciliar el suefio, dificultad con la presion del
aire en la cara, dificultad para tener un cuidador disponi-
ble y sensacion de asfixia. En cada caso, el sintoma fue
mas grave en los usuarios de VNI que no cumplian con
el tratamiento. También se observaron tendencias hacia
puntuaciones mas altas de sintomas para despertares
frecuentes y sequedad excesiva en las fosas nasales y
orales en el grupo que no cumplia, lo cual no alcanzé la
significancia (p = 0,06). Mas del 70% de los usuarios de
VNI, tanto los que la cumplen como los que no, sintie-
ron que la VNI mejoré su calidad de vida (Jackson et al.,
2021).

La mejora en la funcioén respiratoria se reportd en 7 arti-
culos (Engel et al., 2021; Orr et al., 2023; Plowman et al.,
2023; Réginault et al., 2023; Rudnicki et al., 2021; Sheers
et al., 2025; Volpato et al., 2022)



Los pacientes con ELA parecieron presentar aumentos
pequefios, pero significativos, del volumen corriente a lo
largo del tiempo, en contraste con el volumen corriente
estable en pacientes sin ELA. En pacientes con compli-
caciones pulmonares de enfermedad neuromuscular, la
VNI previene el empeoramiento de la ventilacion con el
tiempo, pero generalmente se requieren aumentos de la
presion de soporte para mantener la estabilidad; ademas,
la muerte a pesar del soporte con VNI no fue atribuible a
ningun empeoramiento a largo plazo de los parametros
ventilatorios, sino que se asocié con una disminucion en
la proporcion de uso (Orr et al., 2023).

Por otra parte, en el estudio de Plowman et al. (2023) la
VNI produjo mejoras fisiolégicas inmediatas en la presion
espiratoria maxima (PEM) y la funcion tusigena; sin em-
bargo, no afecto a la presion inspiratoria minima (PIM) ni
a la capacidad vital forzada (CVF). Las tasas de deterioro
de la subescala bulbar a un afio se atenuaron en los in-
dividuos del grupo de RST activo; no se observaron dife-
rencias significativas en otros criterios de valoracion fun-
cionales a los 12 meses entre los grupos de tratamiento

En el estudio de Réginault et al. (2023) la VNI puede ini-
ciarse en casa muy rapidamente, pero es necesario un
seguimiento estrecho de los pacientes, ya que uno de
cada cinco no la tolera al mes. Cuando el inicio de la VNI
en casa, combinado con telemonitorizacién, no es eficaz,
la estrategia debe incluir un seguimiento estrecho duran-
te mas de un mes para adaptar los parametros de la VNI 'y
lograr una configuracion éptima; mientras que Rudnicki et
al. (2021) enfatizan en la importancia del uso temprano y
suficiente de la VNI para preservar la funcion respiratoria.

Por otra parte, Sheers et al. (2025) en un estudio piloto,
en el que compararon el inicio de la VNI en el domicilio
con un modelo de ingreso hospitalario, revelé que la VNI
podia iniciarse en los domicilios de los participantes de
forma segura, sin efectos adversos. El tiempo de espera
entre la derivacion y el inicio de la VNI fue similar entre los
modelos; un resultado importante, dado el mayor tiempo
de espera para la VNI, se ha asociado con una menor
supervivencia en la ELA. No se observaron diferencias en
los entornos de VNI utilizados ni en el tiempo necesario
para iniciar la VNI, lo que sugiere que el enfoque para la
implementacion de la VNI fue similar independientemente
del entorno clinico. En el trabajo citado no se observaron
diferencias estadisticamente significativas en la adheren-
cia entre los dos modelos.

En otro ensayo clinico, el resultado principal fue la igual-
dad de PaCQO2 entre la adaptacion a la VNI domiciliaria
y ambulatoria, y su mantenimiento a lo largo del tiempo.
La PaCO2 aumenta inicialmente durante el suefio, lo que
provoca hipoventilacion nocturna y, por consiguiente, hi-
percapnia diurna. La hipercapnia produce sintomas clini-
cos como cefaleas al despertar, fatiga diaria, alteraciones
del suefio y depresion, por lo que, iniciar la VNI en casa
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demostro ser tan eficaz para reducir el CO2 como iniciarla
en un entorno ambulatorio (Volpato et al., 2022).

Para estos autores, el entorno domiciliario para la adap-
tacion a la VNI mostré una mayor mejora en la calidad de
vida de los pacientes, pero no en la carga del cuidador.
Por otro lado, no se observaron diferencias significativas
entre los grupos en las diferentes subescalas, excepto
en Salud General, y algunos dominios, como Vitalidad o
Funcionamiento Social, mostraron estabilizacion o inclu-
so deterioro con respecto al valor inicial. La carga fisica,
psicolégica y social de los respectivos cuidadores solo
mejord en el entorno de acceso abierto y no en el de ac-
ceso cerrado, lo que sugiere la importancia de la seguri-
dad percibida para la persona que esta constantemente
al lado del paciente (Volpato et al., 2022).

A lo que agregaron que, al seleccionar el entorno mas
apropiado para la adaptacion a la VNI, es importante con-
siderar factores como la disponibilidad de transporte del
paciente, la distancia al hospital, la presencia de un cui-
dador competente por la noche, la debilidad bulbar grave
y cualquier problema de ansiedad o cognitivo que pueda
presentar el paciente. Los pacientes que tienen la opcion
de iniciar la VNI en casa se encuentran, obviamente, en
un entorno méas cémodo que en el hospital. Los pacien-
tes atendidos en un entorno ambulatorio informaron que
estaban en su entorno con la ayuda de su familia y que
podian dormir tanto como necesitaban, mientras que los
pacientes atendidos en un entorno ambulatorio estaban
en un entorno impersonal sin los puntos de referencia ha-
bituales, excepto el apoyo de sus cuidadores (Volpato et
al., 2022).

El analisis longitudinal revel6 que el inicio del soporte ven-
tilatorio provoco una desaceleracion de la progresion de
la enfermedad en comparacion con el periodo previo a
la VNI, segun la escala ALSFRS-R no respiratoria (mejora
media: 0,13; IC del 95 %: 0,10 a 0,16; p < 0,001). Esta
desaceleracion mensual se mantuvo significativa en el
analisis multivariable (mejora media: 0,13; IC del 95 %:
0,11 a0,16; p < 0,001). Ademas, El uso de VNI redujo la
tasa de progresion de ELA independientemente de la gra-
vedad de la enfermedad en el momento de la VNI, segun
la evaluacion de MiToS o King’s (mejora media 0,13, IC
del 95 %: 0,10 a 0,16, p < 0,001) (Grassano et al., 2023,
2024).

En pacientes con esclerosis lateral amiotréfica (ELA), la
insuficiencia respiratoria por hipoventilacion es la causa
mas comun de muerte y la morbilidad respiratoria se re-
laciona con una peor calidad de vida; por estas razones,
se utiliza la ventilacion no invasiva (VNI) como una estra-
tegia para mejorar la supervivencia y la calidad de vida.
En este contexto, el principal hallazgo de esta revision
sistematica evidencio que la ventilacion no invasiva ayu-
da a los pacientes con esclerosis lateral amiotréfica, que
incluyen una mejora en la supervivencia, calidad de vida,



y en la funcioén respiratoria de estos, que se evidencia por
una reduccion en la hipoxemia.

Estos resultados coinciden con otras revisiones siste-
maticas disponibles en la literatura especializada, en la
que se analizan los efectos de la VNI en estos pacientes;
como es el estudio de O'Brien et al., (2019) que destacan
la importancia de optimizar tanto la adherencia como la
estrategia de VNI para obtener el maximo beneficio en
pacientes con ELA; se debe ofrecer una rutina eficaz, que
ademas deben ser altamente adaptables y coordinados
para apoyar a los pacientes mas complejos que requieren
la mayor intervencion clinica.

Sin embargo, aceptan que aun en la actualidad, existen
profesionales que muestran resistencia a este procedi-
miento en pacientes con disfuncion bulbar significativa;
aunque las guias actuales sugieren que estos pacientes
solo deberian recibir una prueba de VNI, si es probable
que haya una mejoria en los sintomas relacionados con el
suefio, o bien, se les deberia ofrecer ventilacion asistida
por tragqueostomia, como parte de los cuidados paliativos
(Schmidt et al., 2025).

En este punto, es vélido mencionar que, si bien los pa-
cientes con disfuncion bulbar se enfrentan a mayores
obstaculos para el éxito de la VNI, la evidencia sugiere
que puede haber una mejor supervivencia, que podria
ser al menos igual al de los pacientes no bulbares. Esto
depende de estrategias para promover un uso eficaz; por
ejemplo, la atencion al manejo de secreciones, la optimi-
zacion de la interfaz, una aclimatacion inicial adecuada y
un manejo activo continuo con monitoreo atento y ajustes
segun sea necesario.

Los resultados de Orlova et al. (2024) también coinciden
con los de esta revision sistematica. Los autores citados
destacan la importancia de la VNI en la supervivencia de
los pacientes con ELA; a lo que agregan que, los prin-
cipales desafios del uso de la VNI en la ELA incluyen la
disponibilidad variable de equipos y personal cualifica-
do, el impacto a largo plazo de la ventilacion en la cali-
dad de vida, la naturaleza progresiva de la enfermedad,
que requiere un ajuste constante de los parametros de
ventilacion, y el aumento gradual de la duracion de la
ventilacion.

También Barry et al. (2021) coinciden con los hallazgos
en esta revision sistematica, los autores citados descri-
ben que la VNI incide en la supervivencia de los pacien-
tes con ELA en cuidados paliativos; que ademas, la tole-
rancia de la VNI depende del manejo de las secreciones
respiratorias, evidenciando la importancia del abordaje
multidisciplinario, desde la perspectiva de los cuidados
paliativos. Esto ademés, se corrobora con los resultados
de otra revision sistematica realizada en Brasil, en la que
se demostrd que la VNI mejora los resultados clinicos y
la funcion respiratoria de los pacientes con ELA en régi-
men paliativo, ademas, puede retrasar la indicacion de
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traqueostomia, contribuyendo a la mejora en la calidad
de vida de los pacientes.

La VNI permite una mejora sustancial en la calidad de
vida de los pacientes en estadio terminal con una ELA;
mejora la funcién respiratoria, € incrementa la superviven-
cia. También busca compensar la debilidad diafragmati-
ca, aliviar los sintomas hipercapnicos y mejorar el estado
general; sin embargo, a pesar de su eficacia, la adopcion
generalizada de la VNI en pacientes con ENM se enfren-
ta a varios desafios, como la adherencia del paciente, la
intolerancia a la mascarilla, las fugas de aire y las mo-
lestias relacionadas con el dispositivo. Especialmente
en el contexto de la etapa al final de la vida, los autores
mencionados refieren que aun existe desconocimiento y
pOCO acceso a un equipo multidisciplinario de cuidados
paliativos.

Para autores como Berlowitz & Sheers (2021) la VNI es
la modalidad de soporte ventilatorio que mejor influye en
la supervivencia y en la calidad de vida de los pacientes
con ELA. El principal mecanismo que explica esto es que
con la VNI se logra una mejora sustancial de la calidad
del suefio, con una reduccion de los episodios de frag-
mentacion del suefo, la hipoxia intermitente crénica vy, los
problemas de reperfusion; que guardan una relacion es-
trecha con la generacion de especies reactivas de oxige-
no intracelulares y alteraciones del estado redox celular.

Acerca de esto, la Academia Americana de Neurologia
establece, para la ELA, que se puede considerar la oxi-
metria nocturna para detectar hipoventilacion, y la VNI
debe considerarse ante la primera sefial de hipoventila-
cion nocturna o insuficiencia respiratoria (CVF <50 % del
valor previsto) para prolongar la supervivencia. Si bien se
ha demostrado que la hipercapnia nocturna predice una
menor supervivencia, el inicio temprano de la VNI puede
estabilizarla; sin embargo, se requiere una evaluacion re-
gular y continua tras el inicio de la VNI nocturna; la apari-
cion de niveles elevados de CO2 o sintomas de hipoven-
tilacion diurna, como disnea, fatiga o cefalea, indican la
necesidad de aumentar la configuracion del respirador o
extender el horario de uso para incluir las horas diurnas
(Sales de Campos et al., 2023).

Por otra parte, en el estudio de Gouveilla et al., (2023)
solo el 55 % de los pacientes fueron sometidos a VNI,
lo que podria explicarse por la incorporacion tardia de
los cuidados paliativos en estos pacientes, ya que usual-
mente no suelen utilizar estos servicios por problemas de
accesibilidad financiera o por desconocimiento y, en mu-
chos casos, la consulta con el médico de cuidados pa-
liativos se realiza cuando el paciente se encuentra ya en
los ultimos dias de la vida, cuando ya la VNI podria no ser
una opcion de tratamiento adecuada debido al deterioro
general del paciente y la proximidad al fallecimiento, don-
de se suele priorizar la intervencion farmacoldgica para el
manejo de los sintomas.



También los resultados de Mercadante et al. (2025) sus-
tentan lo encontrado en esta revision. Los autores citados,
al analizar 81 pacientes terminales con ELA, encontraron
que la mayoria no tenian soporte ventilatorio al comienzo
de la asistencia de atencion paliativa domiciliaria, pero
progresivamente recibieron soporte ventilatorio por VNI.
A partir de estos hallazgos, los investigadores citados
subrayan la importancia de la atencién multidisciplinaria
paliativa, con VNI en los pacientes con ELAS, como una
estrategia para mejorar su calidad de vida y superviven-
cia en las etapas finales de la enfermedad.

Adicionalmente, Filipe et al., (2024) en una revision siste-
matica similar, encontraron resultados que coinciden con
los de esta. Estos autores establecen que el uso de VNI
demostré ser eficaz en el manejo de los problemas respi-
ratorios diarios al incorporarse a las rutinas diarias de los
pacientes con ELA. El uso de VNI se incrementa a medida
que la enfermedad progresa; en las etapas finales de la
enfermedad, especificamente durante las ultimas 24 ho-
ras de vida, la tercera parte de los pacientes con ELA
habfan utilizado VNI; y esto tuvo efectos positivos sobre la
disnea sensorial durante la respiracion asistida.

En este contexto, no debe perderse de vista que, el obje-
tivo principal de la VNI domiciliaria en la ELA es propor-
cionar un soporte adecuado para los musculos respira-
torios debilitados. Si bien el tratamiento de los sintomas
relacionados con la debilidad, como la ortopnea o la falta
de sueno, es de clara importancia, otros objetivos poten-
ciales a largo plazo no estan bien establecidos. El mante-
nimiento de mediciones normales de gases en sangre €s
un marcador razonable de un apoyo adecuado, pero la
oximetria de pulso puede no capturar completamente la
ventilacion ineficaz y el monitoreo de didxido de carbono
no esta ampliamente disponible; de forma que, la com-
plejidad de la VNI, evidencia la importancia de ofrecer a
estos pacientes un abordaje multidisciplinario, buscando
contribuir a mejorar la calidad de vida, el control de los
sintomas y la carga del cuidador, que son aspectos de
gran importancia en los cuidados al final de la vida.

CONCLUSIONES

Con esta revision sistematica se recopild evidencia de
calidad, actualizada, que analiza el uso de la ventilacion
no invasiva en el paciente terminal con ELA. Este proce-
dimiento mejora en la funcién respiratoria, en la supervi-
vencia y la calidad de vida. Representa una intervencion
efectiva para pacientes con ELA. Proporciona mejoras
indiscutibles en la funcién respiratoria, la supervivencia y
la calidad de vida.

En el contexto de cuidados paliativos, la VNI no solo pro-
longa la vida sino que también mantiene la dignidad del
paciente, facilita el cuidado domiciliario y proporciona
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tiempo valioso para que pacientes y familias se adapten
a la progresion de la enfermedad. En consecuencia con
la literatura consultada, la VNI se considera como un tra-
tamiento estandar en los cuidados paliativos de la ELA,
especialmente cuando se implementa por un equipo mul-
tidisciplinario, como parte de un plan de cuidados paliati-
vos integrales, centrados en el paciente.

El uso de VNI como procedimiento paliativo en los pa-
cientes con ELA aun es escaso, y por razones éticas, no
abundan los ensayos clinicos que ofrezcan evidencia ro-
busta sobre las ventajas de su uso en estos pacientes.
Esto, sin dudas, constituye una limitacion a esta revision
sistematica.
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