
 
 
 

Cuando los niveles de oxígeno son demasiado bajos y los niveles de 
dióxido de carbono son muy altos, el cuerpo no puede funcionar 
normalmente. Para impedir la hipoventilación, algunos niños necesitan el 
apoyo de un respirador mecánico cuando duermen para ayudarlos a que 
hagan descansar los músculos respiratorios. Si se enferman con un resfrío 
o gripe, es posible que necesiten este apoyo inclusive cuando estén 
despiertos.  

Con la mejora del intercambio de oxígeno y un mejor dormir, los niños   
con hipoventilación es posible que tengan menos sudoración nocturna, 
menos dolores de cabeza, mejor concentración, mejor apetito, y suban 
de peso. Existen 3 maneras en que se puede ayudar a los niños con AME 
a que respiren mejor cuando duermen. Estas incluyen el uso del BiPAP, 
la ventilación mecánica y la ventilación con presión negativa (VPN).  

BiPAP (Bi-level Positive Airway Pressure)   
La máquina BiPAP proporciona dos niveles de presión positiva de las vías 
respiratorias que son entregados a través de una máscara sobre la nariz, o sobre 
la boca y nariz, o a través de un tubo debajo de la nariz y dentro del orificio 
nasal. La máquina proporciona presión más alta y más volumen de aire 
cuando el niño inhala. Cuando el niño inhala, la máquina baja la presión 
automáticamente, para permitir se tenga un patrón de respiración más normal.  

Una máquina BiPAP puede sensar el ciclo respiratorio normal de un niño y 
sincronizar (trabajar a cierto tiempo y frecuencia) con este ciclo. La 
máquina también dará inspiraciones cuando el niño se encuentre 
profundamente dormido y no esté respirando adecuadamente por sí solo.

Estas son las configuraciones del BiPAP generalmente usadas en los 
cuidados de AME, que ayudan a que el niño haga descansar los 
músculos respiratorios: 

• Presión inspiratoria positiva de las vías respiratorias (PIPVR) de 
14 a 20 cm H2O. 

• Presión expiratoria positive de las vías respiratorias (PEPVR) de 
3 a 6 cm H2O. 

• Frecuencia respiratoria de 14 a 30 inspiraciones por minuto  
 basadas en la edad y frecuencia respiratoria de descanso. 

• Los tiempos inspiratorios de 0.5 a 1.5 segundos, basados 
en la edad y frecuencia respiratoria.

 

La presión positiva continua de las vías respiratorias (PPCVR) es un tipo de configuración diferente que 
proporciona una cantidad o nivel de presión continua. Es posible que esto no proporcione un descanso 
adecuado a los músculos respiratorios. No es recomendada para los pacientes con AME. 
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BiPAP con puntas nasales 

BiPAP con máscara nasal 

Niño con oxígeno suplementario con 
tubo  NG (naso gástrico) 



 
 
 
 

  Ventilador Mecánico  

Los ventiladores mecánicos tienen más opciones y frecuencias 
que el BiPAP y permiten se tenga un mejor control de la 
respiración. La ventilación mecánica se puede dispensar 
mediante el uso de una máscara nasal, una máscara nasal/bucal o 
a través de un tubo de traqueotomía. Este tipo de apoyo 
respiratorio puede usarse cuando el niño está despierto y/o 
dormido. 

Existen diferentes tipos de ventiladores mecánicos, entre éstos  
están los que pueden ser llevados sobre los hombros  o colocados  

en la silla de ruedas. También se dispone de baterías externas portátiles.  

Ventilador de Presión Negativa (VPN)  

Este tipo de ventilador rodea al pecho en una cámara grande externa, parecido al “pulmón 
de acero” utilizado hace años. La cámara está conectada a un vacío que extrae aire de la 
cámara. A medida que el aire pasa, se va formando la presión negativa en la cámara, 
ayudando a que se expanda el pecho y entre aire a los pulmones. Se puede configurar el 
ventilador a una presión de vacío y frecuencia respiratoria específica. Un Porta-Pulmón 
(Porta-Lung) es un ejemplo de ventilador de presión negativa.  Algunos niños continúan 
usando el VPN, sin embargo este tipo de ventilación no es muy recomendada 
actualmente debido a los avances tecnológicos del BiPAP y  ventiladores mecánicos.  

Ventilador a Sorbos (Sipper Vent)  
Este dispositivo hace posible que un niño o 
adulto haga inspiraciones mientras está en la 
silla de ruedas a través de una pequeña boquilla 
ubicada como micrófono en frente de la cara. 
La boquilla está conectada a un ventilador el 
cual proporciona una inyección de aire  para 
hablar y respirar a la misma vez.  
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Ventilador Mecánico 

Ventilador a sorbos 
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Cuidados Durante un Resfrío 
(enfermedad en vías respiratorias superiores) 

  
Evaluación de la Formación de Mucosidad y Movilización de Secreción  
Durante un resfrío, los niños con AME presentan dificultad para eliminar la 
mucosidad de los pulmones. Para reducir este problema, realice estos pasos en este 
orden cada 4 horas, y según sea necesario, cuando el niño esté resfriado: 

• Movilización de secreción en las vías respiratorias: Realice esto por 10-20 
minutos. Utilice una técnica que afloje las secreciones, puede ser la terapia torácica 
con las manos o con copas percusoras; o el percusor eléctrico (percusión mecánica); 
u oscilación de alta frecuencia de la pared torácica (vest therapy); o ventilación 
percusiva intrapulmonar (VPI). 

 • Respirador: Realice 4 sets de 5 inspiraciones para retirar las secreciones  flojas. 
Luego, aspire las secreciones de la boca del niño. 
• Drenaje postural: Realice esto por 15-30 minutos. Ubique al niño en posición 
inclinada (almohadas y calces ayudan) con la cabeza y tórax del niño en posición 
más baja que las nalgas. 

• Respirador, nuevamente: Realice 4 sets de 5 inspiraciones, nuevamente, para 
retirar las secreciones flojas. Luego, aspire las secreciones de la boca, 
nuevamente. 

Máquina para Expectorar 

La máquina para expectorar es una herramienta importante y  
nunca debe usarla demasiado! Utilícela cada vez que la respi- 
ración del niño suene “ronca” y haya problema para expectorar  
las secreciones. También puede aspirar la boca si el niño tiene   
dificultad para expectorar las secreciones ubicadas en la parte  
posterior de la garganta. 

Apoyo Respiratorio 

Los resfríos debilitan a los niños con AME. Si, durante un resfrío, 
el niño ya está con BiPAP u otro apoyo respiratorio, utilice el  
BiPAP durante todo el sueño, incluyendo siestas durante el día. 
Es posible que se necesite apoyo respiratorio cuando el niño 
esté despierto y resfriado. Utilice el oxímetro de pulso, como se 
describe en el párrafo siguiente, para saber cuándo el niño nece- 
sita estar con BiPAP.  
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Niña con ayuda para expectorar 



 
 
 
 

Oximetría de Puso y Saturación de Oxígeno  

Utilice un oxímetro de pulso para verificar el nivel de oxígeno en sangre del niño cuando el 
niño se sienta bien para establecer una referencia. Luego úselo más frecuentemente si el 
niño presenta dificultades para respirar. Úselo a menudo si el niño está enfermo. No es 
siempre fácil saber si el niño tiene dificultades para respirar con sólo mirarlo. El oxímetro de 
pulso le indicará si existe algún problema y si el niño necesita apoyo para expectorar.  

La saturación de oxígeno es una medida que indica la cantidad de oxígeno que hay en 
sangre. Los niños con AME necesitan apoyo respiratorio extra cuando los niveles de 
oxígeno en sangre caen demasiado bajo. 

Pautas Generales para la Saturación de Oxígeno  
 
 
SI… ENTONCES… 
 
 
Si la saturación de oxígeno es menos del 94%... 

 
Use la máquina para expectorar para limpiar las 
secreciones mientras monitorea el oxímetro de pulso. 

 

Si la saturación de oxígeno es del 92%  o inferior y el 
respirador no está incrementando la saturación de 
oxígeno… 

 

Primero, coloque al niño bajo BiPAP,  u otro dispositivo  
de apoyo respiratorio y aplique tratamiento para  
limpieza de las vía respiratorias; luego contáctese con 
el terapeuta. 

Si no puede mantener la saturación de oxígeno en 
un valor mayor al 90% mientras está bajo BiPAP… 

Llame al servicio de emergencia ya que el niño podría 
necesitar ser hospitalizado para una terapia más intensa.  

 

Deshidratación  
Si el niño está con vómito, diarrea o tiene poco apetito y no está ingiriendo líquido se 
puede deshidratar. Esta es una complicación seria en niños con AME. Debe llamar al 
médico si Ud. ve estos síntomas y sospecha que puede deshidratarse.  

Prevención de Resfríos, incluyendo el VRS  
Ud. puede realizar los siguientes pasos para evitar exponer al niño a resfríos, al VRS, y a 
otros virus, especialmente en los primeros meses de vida:  

• Asegúrese de que todas las personas se higienicen las manos antes de tocar al niño.  

• Mantenga al niño alejado de personas que estén resfriadas, tengan fiebre o les gotee la nariz.  

• Mantenga al niño alejado de lugares con muchedumbre, como centros de compra.  
• Mantenga al niño alejado del humo del tabaco, el cual incrementa el riesgo y 
complicaciones de infecciones virales severas.  

• Restrinja la exposición del niño a grupos de niños durante la temporada de 
invierno, particularmente en guarderías.  

• Inmunice al niño con AME y hermanos contra la gripe.1  

 

1¿Qué es el VRS y cómo puedo prevenir que mi hijo no lo contraiga? Parenting Corner, 
American Academy of Pediatrics sitio en la web: http://www.aap.org.  
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Evaluaciones Perioperatorias   
(Antes y Después de Cirugía)       

Las personas con AME son proclives a ciertas com- 
plicaciones después de una cirugía, éstas incluyen las 
infecciones y problemas respiratorios. Si estas com-  
plicaciones ocurren, es posible que el niño necesite 
ser intubado y se lo coloque con ventilador por un  
período de tiempo, inclusive podría necesitar una  
traqueotomía. Como se describió anteriormente, en una 
traqueotomía se necesita realizar un orificio quirúrgico   
en el cuello donde es insertado un tubo respiratorio  
("la tráqueo"). La tráqueo pasa por la boca y las   
cuerdas vocales  y va directamente dentro de la vía respiratoria grande,  
conocida como la tráquea. La mejor manera de evitar complicaciones es evaluar la 
salud respiratoria antes y después de la cirugía y tomar cualquier precaución 
necesaria.  

La evaluación antes de la cirugía electiva (pre-operatoria) debe incluir:  

• Examen físico realizado por el neumonólogo  
• Medición de la función respiratoria y fuerza para expectorar  

• Evaluación de deglución, si se justifica  

• Rayos-x de tórax 

• Estudio de sueño, si se justifica  
 

El plan de cuidado después de la cirugía (post-operatorio) dependerá de los 
resultados de la evaluación preoperatoria y del tipo de cirugía.  

Si, después de la cirugía, existe dolor al respirar o al expectorar hable con el medico 
inmediatamente para tratar el tema de medicación para el dolor. La respiración 
superficial y la expectoración débil relacionadas al dolor, pueden llevar a una 
neumonía.  

Si, después de la cirugía, el niño presenta problemas severos para respirar (incluyendo   
apnea del sueño), para limpiar por expectoración, y presenta función muscular pobre, 
es probable que el niño necesite ir a la unidad de terapia intensiva.  
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AME Tipo I  

 

¿Cuáles son las Necesidades 
Especiales de los Niños con AME Tipo I?  

   Los niños con AME Tipo I enfrentan muchos desafíos físicos.  No existe  
  tratamiento para revertir o detener la progresión de AME Tipo I y 
tampoco existe cura. No obstante esto, existen intervenciones de cuidados 
que ayudan con los problemas respiratorios y de alimentación, con la 
debilidad muscular, en los momentos de enfermedad y con las molestias. 

 
Apoyo Respiratorio  
Cada niño con AME Tipo I es único y posee un conjunto de diferentes desafíos 
relacionados a la debilidad y fuerza muscular del pecho. Por consiguiente, lo que los 
médicos, terapeutas y Ud. puedan hacer para ayudar en el apoyo respiratorio varía de  
niño en niño. Las necesidades que los niños presentan son difíciles de predecir.  

El apoyo respiratorio a niños con AME Tipo I incluye una gama de intervenciones, 
inclusive cuando se sienten bien. Durante los resfríos, la mayoría de los niños con  Tipo I 
necesitan apoyo respiratorio extra. Esto incluye el BiPAP o un ventilador ya sea, 
mientras duerma o posiblemente las 24 horas del día, hasta que mejore del resfrío. Casi 
todos los niños con AME Tipo I respiran mejor durante el sueño con BiPAP o con  un 
ventilador con máscara nasal, comenzando a temprana edad.  

Apoyo Respiratorio Tipo I 
 
 
 

Sin apoyo 
respiratorio 

BiPAP o 
ventilador 
durante sueño 
con máscara 

nasal 

      Apoyo  
respiratorio las  
24 horas del día, 
con o sin tubo  
traqueotomía.  

  
 
 

Opciones de Cuidados Respiratorios y Decisiones Difíciles  
Los padres de niños con AME Tipo I enfrentan decisiones difíciles cuando se trata del 
manejo de los cuidados respiratorios. Estas decisiones tienen que ver con 1) cuidados 
respiratorios no invasivos, 2) cuidados respiratorios invasivos, y 3) cuidados 
paliativos.  

Pídale al médico hablar cabalmente acerca de los temas que abarcan estos tres enfoques 
diferentes, incluyendo las ventajas y desventajas para el niño y lo que significan éstas 
para Ud., como cuidador. Cuénteles a los médicos cuales son sus creencias y valores. 
¿Qué es lo que piensa Ud. añadirá calidad y razón de ser a la vida de su hijo? 
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En la búsqueda  de extender la vida lo más que se pueda, algunos  
padres son muy agresivos cuando se trata de los cuidados médicos.  
Otros prefieren un nivel moderado de cuidado médico para mini-  
mizar la enfermedad y lograr fuerza y confort. Otros utilizan muy  
poca intervención y dejan que la naturaleza haga lo suyo. Finalmente,  
algunos padres hacen uso de la combinación de enfoques. Los padres amorosos, protectores 
hacen opciones diferentes. No existe un camino que sea el mejor y el indicado.  

Lo que es mejor para un niño podría no ser lo mejor para otro. Asegúrese de analizar  
con los médicos todas las opciones. Cree un plan de acción para las  
diferentes etapas y situaciones en el futuro, incluyendo los períodos cuando la 
situación respiratoria del niño cambia. Siempre es mejor tener un plan y pensar  
a futuro que no tener un plan y ser tomado de sorpresa en una crisis. Es probable  que 
necesite actuar rápidamente ante una emergencia y querrá estar tan listo como sea 
posible. Recuerde, los planes siempre pueden ser cambiados y ajustados, depende de 
cuáles sean las necesidades de su hijo y de si Ud. cambia de opinión.   
 
Cuidados Respiratorios No invasivos  
Se le preguntará acerca del apoyo respiratorio no invasivo para su hijo, con una 
máscara nasal o máscara nasal y bucal. La máscara está adosada a una máquina BiPAP 
(Bi-level Positive Airway Pressure) o a un ventilador mecánico, ambos liberan un flujo  
de aire continuo a los pulmones. Estos métodos y equipamiento generalmente son 
efectivos, pero a la vez, se les aconseja a los padres que monitoreen atentamente con el 
oxímetro de pulso. Muchos padres consideran que necesitan ser todavía más vigilantes 
con el cuidado del niño en los tiempos de enfermedad. Vea Sección #7, Cuidados 
Durante Un Resfrío.  

Muchos niños toleran muy bien el apoyo respiratorio con la mascara nasal y la pueden  
usar continuamente. Sin embargo, debido a diferentes rezones, la máscara no funciona bien   
con todos los niños o familias. Los problemas más comunes incluyen irritación en la piel, 
dolor por la presión, ajuste no apropiado, o simplemente el niño rechaza la máscara. El 
equipo de terapeutas y el neumonólogo pueden trabajar con Ud. para dar una solución al 
niño. Si su hijo tiene dificultad para adaptarse al BiPAP, o si su hijo necesita apoyo 
respiratorio las 24 horas del día, Ud. necesitará tomar decisiones difíciles acerca de los 
próximos pasos del plan de cuidados respiratorios de su hijo.  
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Cuidado Respiratorio Invasivo con Intubación  
Si el niño está enfermo, especialmente con un resfrío, a  Ud. se le preguntará sobre los 
enfoques invasivos, los que incluyen la intubación. La intubación ayudará al niño a 
que respire mejor a través de un tubo en la boca. Este tubo puede usarse por pocas 
semanas hasta no más de un mes, de lo contrario, se podría necesitar 
una traqueotomía (tubo a través de una pequeña incisión quirúrgica  
en el cuello). El tubo está conectado a un ventilador que proporciona   
un flujo de aire continuo a los pulmones. No hay máscara facial.  

Recuerde, todos nos debilitamos con un resfrío gripe. Su hijo podría  
o no recuperarse de un resfrío o gripe. Hable con el médico para 
saber si la enfermedad o problemas respiratorios son temporales 
y reversibles o representan un signo de que el niño está 
debilitándose gradualmente.  

Si su hijo es intubado después de una cirugía o porque está 
gravemente enfermo, será beneficioso para el niño que reciba 
una limpieza agresiva de las vías respiratorias. Esto es 
extremadamente beneficioso mientras esté intubado e 
inmediatamente después de la extubación (retiro del tubo), 
cuando el niño regrese al apoyo respiratorio no invasivo con una 
máscara nasal. El objetivo es lograr una radiografía de rayos-x 
de pecho normal y no necesitar oxígeno suplementario 
(extra) antes de la extubación.  

Si su hijo puede regresar a la máscara, apoyo respiratorio, y luego 
no la tolera, (a pesar de los mejores esfuerzos de los médicos y 
terapeutas), Ud. tendrá que enfrentar estas decisiones 
difíciles…….. en caso de ser así……  

• Busque una segunda opinión de los médicos y terapeutas 
¿quiénes tienen más experiencia en apoyos respiratorios no 
invasivos y en AME? 

• ¿Se continua con el apoyo respiratorio con intubación? 

• ¿Se retira todo tipo de intervención y se deja que la naturaleza 
tome su curso? 

• ¿Se pasa a un cuidado paliativo? 

No existe una respuesta acertada y, como padre, lo único que puede hacer 
es lo que siente y cree Ud. es mejor para su hijo y su familia. Estas son 
decisiones muy personales y diferentes para cada familia.  
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Cuidados Paliativos 
La palabra paliativo significa que tranquiliza, que calma, 
que alivia el dolor. Todo se refiere al confort. 

No existe una manera fácil de definir los elementos que 
conforman a los cuidado paliativos para los niños con AME. 
Estos difieren para cada niño y familia. Ante tanto sufrimiento 
y enfermedad, es probable que Ud. decida  no prolongar más 
la vida de su hijo. No obstante esto, Ud.  querrá ayudar a su 
hijo a que respire con más facilidad, valiéndose de algún 
apoyo respiratorio (tal como el BiPAP) y a que el niño

 

“” El objetivo del cuidado paliativo 
es agregar vida a los años de 
su hijo, no simplemente años a 
la vida del niño...... es más bien 
optimizar la experiencia del 
niño que acelerar  la muerte.” 2 

esté lo más confortable posible, sin importar cual. 

Existen varios tipos de intervenciones suaves, no 
invasivas que ayudan a que el niño se sienta 
confortable. Por favor, hable de este tema con los 
médicos. 

 
“En los casos más severos de AME, 
los  padres enfrentan decisiones 
angustiantes al considera las terapias  
que parecen más bien prolongar el 
sufrimiento que curar la enfermedad. 
Siempre que sea posible, las opciones 
de cuidados de final-de-vida necesitan 
ser definidas y discutidas cabalmente 
por los padres y miembros de la familia 
de manera tal que cada decisión tomada 
refleje los valores. Es muy importante 
tener esta discusión, por más difícil que 
sea, antes de que ocurra una crisis”.3  

 

2 Extraido de American Academy of Pediatrics, Policy Statement on Palliative Care for Children.                     
3   Extraido de Consensus Statement for the Standard of Care in SMA.  

 
 
 
 
 
22  



 
AME Tipo II  

 

¿Cuáles son las Necesidades Especiales de 
los Niños con AME Tipo II?  

Los niños con AME Tipo II raramente necesitan una traqueotomía. Por lo general, estos 
niños son fuertes y pueden soportar bien las técnicas diarias de cuidados respiratorios no 
invasivas. Esto significa que cuando el niño está saludable, puede usar el BiPAP o un 
ventilador con máscara nasal, o ventilación con presión negativa durante el sueño; y el 
dispositivo de apoyo para expectorar, cuando sea necesario. Algunos niños con AME 
Tipo II no necesitan ningún tipo de apoyo durante el sueño.  

Apoyo Respiratorio para el Tipo II  
 
 
BiPAP  o 

 

Sin apoyo 
respiratorio 

 
 
 
Cuidados Durante Un Resfrío 

ventilator con 
máscara  nasal  
durante el sueño,     
según sea  necesario 

(en resfríos, gripe 

 u otra enferm.)

     BiPAP o 
ventilador con  
máscara nasal  
durante el sueño. 

Cuando los niños con AME Tipo II se resfrían, es posible que necesiten usar con 
más frecuencia la máscara, y a veces continuamente. Se sentirán más débiles por el 
tiempo que dure el resfrío, pero retomarán fuerza una vez que pase el resfrío.  

Por el tiempo que dure el resfrío, necesitarán tratamiento 
respiratorio cada 4 horas con movilización de secreción 
de las vías respiratorias, la máquina para expectorar y 
drenaje postural. Es posible que se  necesite con más 
frecuencia la máquina para expectorar, para sacar la 
mucosidad.  
Vea Sección #7 sobre Cuidados Durante Un Resfrío.  
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AME Tipo III  

 

¿Cuáles son las Necesidades Especiales 
de los Niños con AME Tipo III?  

Los niños con AME Tipo III son generalmente fuertes y tienen buena función 
respiratoria. Sin embargo, en épocas de enfermedad, (resfríos, gripes, infecciones) es 
posible que necesiten apoyo respiratorio no invasivo con asistencia para expectorar 
manual. Serán considerados como necesarios la succión de las vías respiratorias, la fisio-                                                     
terapia torácica, la oximetría y el drenaje postural. 

Los apoyos respiratorios no invasivos, combinados con las técnicas de limpieza de las 
vías respiratorias, reducirán la necesidad de una intubación. Las traqueotomías no son 
apropiadas para el Tipo III.  

En algunos casos, los niños y adultos con AME Tipo III pueden tener problemas 
respiratorios que pasan como no detectados, tal como la apnea obstructiva del sueño 
y la hipoventilación.  

Las evaluaciones de rutina deben incluir:  

• Pruebas de función pulmonar (espirometría, volumen de 
los pulmones, pruebas de función muscular respiratoria)  

• Examen físico  

• Medición de la efectividad en la expectoración. 
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Conclusion  

Resumen Conceptos Básico de la Respiración   
* Los problemas relacionados al cuidado respiratorio son la causa principal de enfermedad  

de los niños con AME. Representan la causa más común por la cual mueren los niños 
con AME Tipo I y AME Tipo II.  

* Las intervenciones de cuidado respiratorio (medidas para apoyo respiratorio) son de 
vital importancia para la supervivencia y confort de los niños con AME.  

* Los niños con AME Tipo I y II tienen músculos respiratorios muy débiles. Esta 
debilidad les dificulta el expectorar y el eliminar las secreciones de los pulmones, también 
puede ocasionar respiración pobre durante el sueño. La debilidad de los músculos deriva 
en que se hace difícil el manejo de los resfríos, gripes y otras enfermedades.  

* Los niños con AME respiran de manera diferente debido a  los músculos 
respiratorios. El arrastre del músculo del diafragma agradado ocasiona se tenga una 
respiración abdominal, lo que da origen al pecho campaniforme y al hueso hundido 
del esternón.  

* Como padre de un niño con AME, Ud. querrá consultar anticipadamente con los 
médicos, incluyendo a un pediatra especialista en pulmón. Su hijo necesitará un plan 
de cuidados respiratorios personalizado con objetivos, incluyendo objetivos para los 
tiempos en que se encuentre enfermo.  

* Los niños con AME Tipo I enfrentan muchos desafíos físicos. Las  necesidades de apoyo 
respiratorio varían y son difíciles de predecir. El apoyo respiratorio puede tener un alcance 
que va desde no necesitar apoyo respiratorio; a necesitar el uso del respirador con máscara nasal 
por la noche;  a necesitar apoyo respiratorio las veinticuatro horas con o sin  traqueotomía.  

* Durante los resfríos, la mayoría de los niños con AME Tipo I necesitarán apoyo 
respiratorio extra, incluyendo un respirador  las 24 horas del día, hasta que se cure del refrío.  

* Los padre de niños con AME  Tipo I enfrentan decisiones difíciles cuando se trata del 
manejo de los cuidados respiratorios. Estas decisiones se relacionan a los 3 enfoques 
claves del cuidado: cuidado respiratorio no invasivo, cuidado respiratorio invasivo, y 
cuidados paliativos. Los padres deben hablar cabalmente con los doctores acerca de estos 
diferentes enfoques, incluyendo las ventajas y desventajas para el niño y la familia. Los 
padres amorosos, protectores, cuidadores hacen un opción diferente y no existe una 
manera que sea la acertada o la mejor.  

* Los niños con AME Tipo II raramente necesitan una traqueostomía. Por lo general, 
estos niños son fuertes y pueden soportar bastante bien las técnicas de cuidados 
respiratorios no invasivas que se practican diariamente. Cuando están enfermos, es 
posible que necesiten la máscara nasal y asistencia a la expectoración durante el 
sueño.  
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* Los niños y adultos con AME Tipo III son por lo general fuertes y se pueden manejar con 
técnicas respiratorias no invasivas cuando están enfermos. Es posible que tengan  
problemas con la respiración que no sean detectados, incluyendo la apnea obstructiva del sueño 
y la hipoventilación. Son importantes los chequeos periódicos.  

* Elementos básicos de un programa de manejo de cuidados respiratorios:  

1: Valoración, Evaluación y Seguimiento  
Los niños con AME generalmente necesitan ser evaluados por el doctor cada 3-6 
meses, para valorizar la respiración y ver si existe algún problema. Los niños con 
AME Tipo III quizás puedan ser observados  con menos frecuencia.  

2: Ejercicios de Respiración para el Desarrollo de los Pulmones  
Los ejercicios respiratorios, generalmente realizados en casa, ayudan a los niños 
con AME a que desarrollen los pulmones.  

3: Expectoración y Depuración de las Vías Respiratorias  
La expectoración y la depuración de vías respiratorias son necesarias para 
eliminar las secreciones nasales y partículas inhaladas. Ayudar a los niños con 
AME a que expectoren con más fuerza ayudará a prevenir las infecciones 
pulmonares y otras complicaciones respiratorias. Las intervenciones  
no invasivas incluyen el uso de un respirador y asistencia para expectorar 
manual.  

4: Extracción de Mucosidad de las Vías Respiratorias  
Los niños con AME no pueden expectorar lo suficientemente fuerte para sacar las 
secreciones de las vías respiratorias superiores, especialmente durante los resfríos. Las 
técnicas no invasivas para sacar las secreciones incluyen la fisioterapia torácica 
(con percusión manual o mecánica), el drenaje postural, la ventilación percusiva 
intrapulmonar (VPI), y la oscilación de alta frecuencia de la pared torácica.  
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5: Medición de los Niveles de Oxígeno  

Los niños con AME  necesitan apoyo respiratorio extra cuando los niveles de 
saturación de oxígeno caen demasiado bajo. Un oxímetro de pulso es una 
herramienta de fácil uso, no invasiva para medir el nivel de oxígeno.  

6: Apoyo Respiratorio  
Existen ambos tipos de intervenciones, invasivas y no invasivas, que ayudan 
al niño con AME a respirar más fácilmente. El cuidado respiratorio no invasivo 
requiere una máscara  de aire sujeta sobre la nariz o sobre la nariz y boca. El 
apoyo respiratorio invasivo requiere un tubo respiratorio a través de la boca o a 
través de un pequeño orificio quirúrgico en el cuello (una traqueotomía). En 
ambos apoyos respiratorios, invasivo y no invasivo, los tubos están 
conectados a una máquina que bombea aire dentro de las vías respiratorias y 
a los pulmones.  

Los niños con AME Tipo I y AME Tipo II con frecuencia necesitan apoyo 
respiratorio durante el sueño, cuando están resfriados, engripados o con 
otra enfermedad.  

7: Cuidados Durante Un Resfrío  
Cuando están resfriados, los niños con AME pueden tener dificultad para 
sacar la mucosidad de los pulmones. Las intervenciones de cuidado incluyen 
la movilización de secreciones de las vías respiratorias, el uso de un 
respirador, el drenaje postural y la oximetría de pulso para medir los niveles de 
saturación de oxígeno.  

8: Evaluaciones Perioperatorias  
Las personas con AME son proclives a ciertas complicaciones después de una 
cirugía, incluyendo infecciones respiratorias y problemas respiratorios. La mejor 
manera de evitar estas complicaciones es evaluar la salud respiratoria antes y 
después de la cirugía y tomar cualquier precaución necesaria.  
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¿Qué es Families of SMA?  

Families of SMA es una organización sin fines de lucro y 
la red más grande de familias, clínicos e investigadores 
científicos que trabajan juntos para avanzar en la 
investigación de AME, para apoyar a las familiar y 
educar al público y la comunidad profesional sobre 
AME. A través de numerosos grupos en EE.UU., y más 
de 55.000 seguidores,  FSMA recauda millones de  
dólares cada año para la investigación de AME. Estos fondos fomentan la investigación 
clínica y básica, los programas de hallazgo de una droga y los ensayos clínicos en los 
diferentes centros. El objetivo máximo de FSMA es acelerar el hallazgo de un tratamiento 
y cura efectivos para AME.   

Cada Junio, FSMA es anfitriona de la Conferencia de Profesionales y FSMA Family. Ésta 
reúne a las familias, clínicos y científicos de investigación de todas partes del mundo para 
debatir los últimos grandes avances logrados en la investigación de AME y en el manejo 
de los cuidados para esta enfermedad. Los padres y niños consideran que esto es un 
maravilloso evento de trabajo en red, como así también una estimulante experiencia 
educativa. Por favor, súmese Ud. también!  

Families of Spinal Muscular Atrophy  
P.O. Box 196  
Libertyville, IL 60048-0196  
 
Teléfono: 1-800-886-1762 
Fax: 847-367-7623  

Preguntas por Email:  
info@fsma.org  
 
Families of SMA  
Estamos en la Web!  
www.curesma.org  

Donaciones a  investigación AME: 
www.curesma.org  

Comentarios sobre este folleto: 
info@fsma.org  
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Dónde ir por Más Información:    
Families of SMA www.curesma.org  

Consensus Statement on Standard of Care in SMA:  
http://www.fsma.org/FSMACommunity/MedicalIssues/StandardofCare/  

Family Guide to Consensus Statement on Standard of Care in SMA:  
http://www.fsma.org/FSMACommunity/MedicalIssues/StandardofCare/  

 

 

¿Qué Equipamiento Necesitará 
en la Casa?  

Hable con los doctores y terapeutas de cuidados respiratorios 
sobre el equipamiento que necesitará en casa.  Estos podrían 
ser:  

■  Respirador  

■  Método para la movilización de secreción (mucosidad) de vías   respiratorias.  
 (fisioterapia torácica manual o eléctrica)  

■  Método para realizar el drenaje postural.  

■  Oxímetro de pulso para control nivel saturación de oxígeno. 

 ■  Máquina BiPAP o ventilador mecánico  

■  Máquina de succión portátil  
 

Advierta que, por lo general, no se necesitan los tanques 
de oxígeno. Sin embargo, algunos niños con AME Tipo I 
podrían requerir oxígeno suplementario en casos de 
emergencia.  
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Por copias electrónicas:  

Baje este folleto en  
el sitio de FSMA en www.curesma.org. Diríjase a la sección de cuidados respiratorios.  

Por copias impresas:  

Contacte a la oficina nacional de FSMA en info@fsma.org.  

Descargo de responsabilidad:  
Families of SMA, como organización, no apoya, ni aprueba ningún tratamiento o terapia en 
particular. La información que contiene este folleto es solamente con propósitos informativos y 
educativos. Toda la información médica presentada debe ser tratada con un médico calificado.  
 
Fecha de publicación: Febrero 2009  
 
©2009 Families of Spinal Muscular Atrophy  
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Families of SMA  
Apoyo. Investigación. Esperanza.  

 
 
 

PO Box 196, Libertyville, IL 60048-0196  
1.800.886.1762 • Fax 847.367.7623  
www.curesma.org • info@fsma.org  

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Este folleto educativo fue producido  
 con el apoyo generoso de  

The Angel Baby Foundation.  
 

LO BASICO DE LA RESPIRACION – Serie Cuidados AME: 
Folleto  #2 




