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RESUMEN

Introduccion: El Sindrome de Guillain-Barré (SGB) es una polineuropatia
desmielinizante inflamatoria aguda, producida por wuna respuesta
inmunoldgica contra la mielina de los nervios periféricos. Suele comenzar
con debilidad muscular en extremidades y extenderse a otros musculos,
produciendo incluso insuficiencia respiratoria, tratdndose de una situacién
de urgencia que requiere unos cuidados multidisciplinares para conseguir la

mejor evolucién y el minimo de complicaciones.

Objetivos: Realizar un caso clinico determinando los cuidados de

enfermeria a aplicar en un paciente con SGB en fase aguda.

Metodologia: Para realizar este caso clinico se ha utilizado el modelo

enfermero de Virginia Henderson utilizando la taxonomia NANDA y NIC.

Desarrollo: Manuel fue diagnosticado de SGB e ingresado en una Unidad
de Cuidados Intensivos. Se realizé una valoracion de las necesidades del
paciente, formulando posteriormente los problemas de colaboracién vy
diagnosticos enfermeros a tener en cuenta para determinar las
intervenciones y actividades de enfermeria a realizar para evitar las posibles

complicaciones.

Conclusion: Enfermeria ha de realizar con estricta asepsia todas las
técnicas que asi lo precisen para evitar posibles complicaciones y ofrecer
cuidados dirigidos al aspecto psicosocial proporcionando empatia, apoyo

emocional y escucha activa al paciente y a la familia.

Palabras clave: Sindrome de Guillain-Barre, Atencion de enfermeria y

Cuidados Intensivos.



ABSTRACT

Introduction: Guillain-Barre Syndrome (GBS) is an acute inflammatory

demyelinating polyneuropathy, produced by an immunological reaction
against myelin sheaths of peripheral nerves. It usually begins with muscle
weakness of the limbs and spreads to other muscles and can result in
respiratory failure. This leads to an emergency situation that requires
multidisciplinary care in order to achieve better progress and minimum

complications.

Objectives: To make a clinical case determining nursing care necessary for

the patients with GBS in an acute phase.

Methodology: In order to make this clinical case, the Virginia Henderson

nursing process has been used, using NANDA and NIC taxonomy.

Development: Manuel was diagnosed with GBS and admitted to an
intensive care unit. An evaluation of the needs of the patient was carried
out. After this, nursing diagnoses were formulated, to determine nursing

procedures and care necessary to avoid potential complications.

Conclusion: Nurses have to carry out all their techniques and activities
with strict asepsis and sterility measures in order to prevent complications.
They have to provide care aimed at the psycho-social aspects, showing and
giving empathy, emotional support and active listening to the patients and

their families.

Keywords: Guillain-Barre Syndrome, Nursing Care, Intensive Care.



INTRODUCCION

A principios del siglo XX Georges Charles Guillain y Jean-Alexandre Barré
durante la primera Guerra Mundial, ejercian como médicos dentro de las
filas del ejército francés; alli encontraron dos soldados que se volvieron

parcialmente paraliticos y posteriormente se recuperaron de este trastorno.!

El Sindrome de Guillain-Barré (SGB) es una polineuropatia desmielinizante
inflamatoria aguda de origen desconocido. Se sefiala que un organismo
infeccioso induce una respuesta inmunoldgica, la que produce una reaccion
cruzada contra la vaina de mielina de los nervios periféricos que causa su
destruccion. En estudios de caso control y en series amplias se ha
demostrado que en torno a dos tercios de los casos, el sindrome paralitico
va precedido de ciertas infecciones viricas (Epstein-Barr), bacterianas
(Mycoplasma pneumoniae), inmunizaciones (influenza) o enfermedades
sistémicas (sarcoidosis, ver Anexo I) ademas de ser factor de riesgo la

cirugia.* 3

La epidemiologia del SGB es similar en todos los paises con una incidencia
anual de alrededor de 1-4 casos por 100.000 habitantes/afio; siendo mas
frecuente en varones, con una relacién 2:1.> * ® La incidencia anual cruda
de Aragdn es del 1,56/100000 habitantes, con una elevada frecuencia de

antecedentes infecciosos.®

La enfermedad evoluciona en 3 fases, denominadas: de progresion,
estabilizaciéon y regresién, que suele completarse en 3 a 6 meses.
Normalmente comienza por un adormecimiento en dedos de los pies y
manos, debilidad muscular de las piernas que en pocos dias o incluso en
horas se puede extender a las cuatro extremidades y a otros musculos,
para producir una paralisis parcial o total. Cuando estan afectados los pares
craneales (25% de los casos) la manifestacion mas caracteristica es la
paresia facial bilateral, aunque también se producen dificultades en la

deglucién y puede desarrollarse una insuficiencia respiratoria.? ’



Hasta un 30% de los pacientes necesitara ventilacion mecanica, lo que
afiade una mayor mortalidad comparado con los casos sin necesidad de
ventilacion invasiva (20 frente a 3-5%). La intubacidén realizada in extremis
por parada respiratoria en el sindrome de Guillain-Barré duplica el tiempo
necesario de ventilacion asistida y la incidencia de encefalopatia anodxica.
Otro aspecto que debe considerarse es la indicacion y el momento oportuno
para realizar una traqueotomia, la que aporta beneficios en el manejo de los
pacientes neuromusculares, ya que contribuye a reducir el espacio muerto
de ventilacion, a disminuir la mortalidad intrahospitalaria y a acelerar las
desconexiones del ventilador.> 8

El tratamiento especifico o inmunomodulador que ha demostrado alterar
favorablemente el curso natural del SGB son las inmunoglobulinas
intravenosas (Iglv) y la plasmaféresis en las 2 primeras semanas de
evolucion.

El tratamiento analgésico, el soporte psicoemocional y la fisioterapia
respiratoria son imprescindibles en estos pacientes.> ° Recientemente se ha
postulado como opcidon terapéutica la filtracion de LCR (licuoféresis) para
eliminar factores humorales potencialmente desmielinizantes del LCR, lo
gue acortaria el curso de la enfermedad. Los resultados son prometedores,
aunque todavia son necesarios estudios clinicos amplios, controlados y

aleatorizados para obtener conclusiones definitivas.>

Aunque el SGB es un padecimiento poco frecuente, representa un alto
impacto econdmico, fisico y emocional en quien lo padece y quienes lo

rodean.

El 80% de pacientes se recuperan completamente o con déficit pequefios.
Entre el 10 y el 15% quedaran con secuelas permanentes; el resto morira a
pesar de los cuidados intensivos. Las causas de muerte incluyen: distrés
respiratorio agudo, neumonia nosocomial, broncoaspiraciéon, paro cardiaco
inexplicable y tromboembolismo pulmonar. Por otro lado, se ha observado,
incluso en pacientes con buena recuperacion, la existencia de debilidad
residual y pérdida de las unidades motrices, que podrian explicar la fatiga

persistente en estos pacientes.? > *



Brindando los cuidados de enfermeria adecuados se puede disminuir la
incidencia de infeccidén nosocomial en estas personas, asi como su riesgo de
mortalidad, evitando en la medida de lo posible su reingreso hospitalario.*
Es por esto que se ha creido necesario el realizar un caso clinico para
destacar los principales aspectos a tener en cuenta en los cuidados de
enfermeria que se prestan en estos pacientes.

OBJETIVOS

% Objetivo general:
- Determinar los cuidados a aplicar en un paciente con SGB en
fase aguda hospitalaria.
< Objetivos especificos:
- Realizar un caso clinico-proceso enfermero basado en el
modelo enfermero de Virginia Henderson.
- Aplicar las competencias adquiridas en el plan de estudios de
Grado en Enfermeria.
- Resaltar el papel de enfermeria en la evolucion de este tipo de
pacientes para evitar las posibles complicaciones.
- Conseguir que este caso clinico pueda ser utilizado como
herramienta para brindar los cuidados necesarios a pacientes
con SGB.



METODOLOGIA

El Caso Clinico se ha elaborado siguiendo el modelo de Virginia Henderson,
basado en el concepto de “las necesidades humanas de Maslow” y adaptado
por M@ Teresa Luis Rodrigo, Carmen Fernandez Ferrin y M2 Victoria Navarro

Gomez.

La valoracién del paciente se ha basado en las 14 necesidades basicas, de
Virginia Henderson consiguiendo la informacién a través del paciente, su

esposa y su historia clinica.'?

Para la formulacién de los diagndsticos enfermeros se ha utilizado la
Taxonomia NANDA (North American Nursing Diagnosis Association)
Internacional 2012-2014"%; y para la planificacién de las intervenciones, NIC

(Nursing Interventions Clasification)*.

En el caso clinico se incluye la escala Norton (Anexo II), para evaluar el
riesgo de aparicidon de Ulceras por presion y los protocolos del paciente
intubado y de aspiracién de secreciones por tragueostomia de la Unidad de
Cuidados Intensivos del Hospital San Jorge de Huesca (Anexo III y Anexo
IV).

La busqueda bibliografica ha tenido lugar entre diciembre de 2014 y febrero
de 2015, en las bases de datos Dialnet*®°, CUIDEN%*’:!%!! Scielo'®® vy
Google Académico®. También se han utilizado algunos libros extraidos del

Colegio de Enfermeria de Huesca.

Se han tomado como criterios de inclusién que los articulos e informacion
encontrada debian ser de los ultimos 10 afios y escritos en inglés o espanol.
Como descriptores para realizar la blusqueda, se han utilizado “Sindrome de
Guillain-Barre”, “Atencion de enfermeria” y “Cuidados Intensivos”; y como
operadores booleanos AND y OR. Ademas, se ha recogido informacion en la

Unidad de Cuidados Intensivos (UCI) del Hospital San Jorge de Huesca.



DESARROLLO

1. Valoracion

Formulario de valoracion al ingreso

08/03/13
Fecha >
Nombre >

Manuel*
Edad > 50 anos
Personas con las que convive - vive con su esposa y 2 hijos.
Situacion laboral actual> empleado en una fabrica.
Persona que proporciona Ila Manuel y su esposa.
informacion >
Diagnostico médico: > e Polirradiculoneuritis

inflamatoria

desmielinizante aguda.

e Sindrome Guillain-Barré.

Alergias > no conocidas

Tension Arterial: 153/102 pPS0, 98% (basal)

Frecuencia Cardiaca: 79x'// Respiraciones por minuto: 22
Pulsos pedios: presentes. Glucemia capilar: 100mg/dl
Ta: 36.5°C

*Segun la Ley Organica 15/1999, de 13 de diciembre, de Protecciéon de Datos de
Caracter Personal'®!®, y para evitar la identificacién de la paciente se hace

referencia en todo momento a un nombre ficticio.




ESCALA NORTON

BUENO 4 ALERTA 4 | AMBULANTE | TOTAL 4 NINGUNA 4
4
MEDIANO 3 APATICO 3 | ANDA CON | DISMINUIDA | OCASIONAL 3
AYUDA 3 3
REGULAR 2 CONFUSO | EN SILLA 2 | MUY URINARIA o)
2 LIMITADA 2 | FECAL 2
MUY MALO 1 | COMATOSO | EN CAMA1 |INMOVIL1 |DOBLE 1
1

> Escala Norton: 13
CLASIFICACION DEL RIESGO

¢ 5a9 - Riesgo muy alto
e 10a 12 > Riesgo alto
e 13 a 14 - Riesgo medio

e > 15 - Riesgo minimo/ no riesgo

Antecedentes personales:

- Sarcoidosis pulmonar (hace 16 afos con diagnéstico
anatomopatoldgico).
- HTA.

- IQ: protesis de cadera derecha hace 8 dias.

Enfermedad actual:

Manuel acude a urgencias por haberse despertado por la noche con
parestesias en 29, 39 y 40 dedos de ambas manos que han progresado a
manos y antebrazos. Estos sintomas también han aparecido en pies. Refiere

dificultad en movimientos finos con las manos.

Cuadro diarreico hace una semana y cuadro catarral tratado con antibidticos

y corticoides. Presenta dolor generalizado.
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La clinica ha progresado en pocas horas presentando debilidad en EESS de
predominio proximal. No cambios en FC y TA. Saturacion 90-94% en
decubito pero ha comenzado con disnea en decubito mejorando en
sedestacién, ponemos monitorizacion. Inicia episodio de epistaxis con cifras

elevadas de tensidn arterial (150/110) también previos en el domicilio.
Se decide vigilancia en UCI.

Historia de enfermeria
Manuel ingresa en Unidad de Cuidados Intensivos (UCI) para vigilancia por
presentar debilidad y parestesia en 4 extremidades, epistaxis secundaria a

elevada tensién arterial, y comienzo con cuadro de disnea.

Se trata de un hombre que habia sido intervenido para colocarle una
protesis de cadera derecha hace 8 dias, ya dado de alta. En su domicilio

vive con su esposa y sus 2 hijos.

Observamos que el paciente esta algo disneico (saturacién de oxigeno 90-

94%), no presenta tos. Su esposa hos comenta que nunca ha fumado.

En su domicilio, comia solo sin ningun tipo de dificultad. Al ingreso, el

médico prescribe dieta absoluta para completar observacion.

Se le coloca sonda vesical para control de diuresis por turno. Se le colocara

cufa en caso de necesidad de defecar.

Se pauta reposo absoluto en cama en posicién Fowler (45°) debido a su
disnea. Tiene dificultad para girarse en la cama como consecuencia de su
debilidad. Su esposa nos comenta que anteriormente a la intervencion de
cadera, caminaba sin dificultad y hacia deporte un par de veces por

semana. Presenta debilidad distal en extremidades y dolor generalizado.

Debido al reposo absoluto prescrito, se realizard higiene en cama. A la
exploracion de la piel, observamos cicatriz de herida quirlrgica en buen

estado.

Manuel se encuentra consciente y orientado en el espacio y tiempo. Se le
colocan las barandillas para evitar caidas. No presenta dificultades en la

vista y no observamos ninguna dificultad en el oido.
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Hasta su

empleado en una fabrica sin dificultad alguna.

intervencion de cadera,

Manuel

El médico pauta la siguiente mediacién:

desarrollaba su trabajo de

Suero Mantener
_ 500ml Intravenosa c/12h _ N
glucosalino hidratacion
o Mantener
Suero fisiologico | 500ml Intravenosa c/6h _ »
hidratacion
Antibiético de
Augmentine 1000mg | Intravenosa c/8h .,
prevencion
Protector
Omeprazol 40mg Intravenosa c/12h o
gastrico
Enoxaparina 60mg Subcutanea c/24h Anticoagulante
_ Inmunomodula
Gammaglobulina | 45000mg | Intravenosa c/24h d
or
Paracetamol 1000mg | Intravenosa c/8h Analgésico
Corticoide
antiinflamatori
Urbason 20mg Intravenosa c/12h 0 e
inmunosupres
or

Oxigenoterapia

En canula nasal a 3L x’

Al segundo dia de ingreso en UCI, observamos empeoramiento en el estado

de Manuel requiriendo Ventilacion No Invasiva con BiPAP. Debido a esto,

Manuel se muestra muy asustado y ansioso, siendo totalmente consciente

de la posible gravedad de su situacion y de su progresiva limitacién de

movilidad. Al tercer dia, sigue empeorando, su disnea es progresiva ademas

de ser diagnosticado de neumonia por Haemophilus Influenza (tratada con

Piperacilina Tazobactam), por lo que se decide intubacion orotraqueal de

12




urgencia (sera sustituida por traqueostomia en 1 semana) + Ventilacion
Mecanica + sedoanalgesia (propofol+morfina). Se colocan munequeras
para sujecion de manos. Ademas se le coloca sonda nasogastrica para

Nutricion Enteral (NE).

Organizacion de los datos segin las necesidades basicas segin
Virginia Henderson.
1.Respirar normalmente:
» Manifestaciones de independencia: No se observan
» Manifestaciones de dependencia: No se observan
» Datos que se deben considerar:
- Disnea progresiva.

- Infeccién respiratoria.

2. Comer y beber adecuadamente:

» Manifestaciones de independencia:

- Auténomo para su alimentacién en domicilio.
» Manifestaciones de dependencia: No se observan.
» Datos que se deben considerar:

- Dieta absoluta al inicio.

3. Eliminar por todas las vias corporales:
» Manifestaciones de independencia: No se observan

» Manifestaciones de dependencia: No se observan.
» Datos que se deben considerar:

- Necesita cufa para defecar al inicio.

- Sonda vesical para control de diuresis.

- Defecacién en painal una vez sedoanalgesiado.

13



4. Moverse y mantener posturas adecuadas.

» Manifestaciones de independencia:
- Anteriormente a la intervencion de cadera, caminaba sin
dificultad y hacia deporte un par de veces por semana.
» Manifestaciones de dependencia:
» Datos que se deben considerar:
- Reposo absoluto en cama, Fowler (309).

Movilidad abolida por sedacion.

- Al ingreso tiene dificultad para girarse en la cama.

Debilidad distal progresiva en extremidades.

. Dormir y descansar.

Manifestaciones de independencia: No se observan.

Manifestaciones de dependencia: No se observan

YV V VvV [\

Datos que se deben considerar:
- Dolor generalizado.

- Sedoanalgesia.

Escoger ropa adecuada. Vestirse y desvestirse.

Manifestaciones de independencia: No se observan.

Manifestaciones de dependencia: No se observan.

vV VvV Vv &

Datos que se deben considerar: No se observan.

7. Mantener la temperatura corporal dentro de los limites normales
adecuando la ropa vy modificando el ambiente:

» Manifestaciones de independencia: No se observan.
» Manifestaciones de dependencia: No se observan.

» Datos que se deben considerar: No se observan.

Mantener la higiene corporal y la integridad de la piel.

Manifestaciones de independencia: No se observan.

Manifestaciones de dependencia: No se observan.

vV V Vv |0

Datos que se deben considerar:
- Necesita ayuda total para la higiene en la cama.

- Cicatriz de herida quirurgica en buen estado.

14



9. Evitar los peligros ambientales y evitar lesionar a otras personas.

» Manifestaciones de independencia: No se observan.
» Manifestaciones de dependencia: No se observan.
» Datos que se deben considerar:

- Se colocan barandillas.

- Mufiequeras de sujecidon para evitar autolesion.

10. Comunicarse con_los demas, expresando _emociones,

necesidades, temores u opiniones.
» Manifestaciones de independencia: No se observan.
> Manifestaciones de dependencia: No se observan.
» Datos que se deben considerar:
- Previamente a la sedoanalgesia, Manuel se muestra muy
asustado y ansioso, consciente de la posible gravedad de su

situacion y de su progresiva limitacién de movilidad.

11. Vivir de acuerdo con sus propios valores y creencias.

> Manifestaciones de independencia: No se observan
» Manifestaciones de dependencia: No se observan

» Datos que se deben considerar: No se observan

12. Ocuparse en algo de tal forma que su labor tenga un sentido de
realizaciéon personal.

> Manifestaciones de independencia: Hasta su intervencidon de cadera,
Manuel desarrollaba su trabajo de empleado en una fabrica sin
dificultad alguna.

» Manifestaciones de dependencia: No se observan.

» Datos que se deben considerar: No se observan.

13. Participar en actividades recreativas

» Manifestaciones de independencia: No se observan.
» Manifestaciones de dependencia: No se observan.

» Datos que se deben considerar: No se observan.
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14. Aprender, descubrir o satisfacer la curiosidad que conduce a un

desarrollo normal y a utilizar los recursos disponibles.
» Manifestaciones de independencia: No se observan

> Manifestaciones de dependencia: No se observan.

» Datos que se deben considerar: No se observan

2. Formulacion de problemas
A) PROBLEMAS DE COLABORACION

1.

Complicacién potencial: flebitis, extravasacion, acodamiento,
desalojo, obstruccion secundaria a tratamiento i.v.

Complicacién potencial: ulceracion de las fosas nasales y pabellones
auriculares secundaria a la utilizacion de las gafas nasales de
oxigeno.

Complicacién  potencial:  obstrucciéon, desalojo, acodamiento,
broncoaspiracion o ulceracién secundario a nutricidn a través de
sonda nasogastrica.

Complicacién potencial: obstruccion, desalojo, acodamiento, o
infeccion secundaria a sonda vesical.

Complicacién  potencial:  broncoaspiracion secundaria a la
administracion de nutricidon enteral.

Complicacién potencial: hiper/hipotension secundaria a tratamiento
con antihipertensivos.

Problema de colaboracién: dolor secundario a proceso de la
enfermedad.

Problema de colaboracion: disnea secundaria a inmovilidad y
paralisis progresiva de musculos respiratorios.

Problema de colaboracién: infeccidon respiratoria secundaria a

acumulacion de secreciones y hospitalizacién.

10.Complicacion Potencial: obstruccion, desalojo, acodamiento, ulceracion

o infeccion secundaria a intubacidn orotraqueal.

11.Complicacién  Potencial: obstruccidon, desalojo, acodamiento,

ulceracién o infeccion secundaria a tragueostomia.

16



B) DIAGNOSTICOS DE ENFERMERIA
< Problemas de autonomia
12.Eliminacion fecal/urinaria (suplencia total)
13.Higiene y cuidado de la piel, mucosas y faneras (suplencia total)
14.Movilizacidn y mantenimiento de una buena postura (suplencia total)

15.Alimentaciéon (suplencia total)

< Diagnosticos de independencia
Riesgo de deterioro de la integridad cutdnea r/c inmovilizacién

prolongada (Fuerza fisica).

Riesgo de estreiimiento r/c debilidad de la musculatura abdominal,

estrés psicoldgico e inmovilidad prolongada (Fuerza fisica).

Riesgo de caidas r/c deterioro neuroldgico, deterioro de la movilidad y de
la fuerza de las extremidades, enfermedad aguda (Fuerza fisica, fuerza

psiquica, conocimiento). (Previo a sedoanalgesia)

Ansiedad r/c alto grado de estrés por progreso de la enfermedad y
amenaza de muerte m/p se muestra agitado, nervioso, se siente
desesperanzado y preocupado (Fuerza psiquica, conocimiento). (Previo a

sedoanalgesia)

Temor r/c deterioro sensorial y amenaza de muerte m/p percepcion de
amenaza, sentimientos de terror (Fuerza psiquica, conocimiento).

(Previo a sedoanalgesia)
3. Planificacion de intervenciones
A) Complicacion Potencial: obstruccion, desalojo, acodamiento,

ulceracion o infeccion secundaria a intubacion orotraqueal. (Ver

Anexo 3)

Objetivos:

- Instaurar las medidas de prevencion de la obstruccion, desalojo,

acodamiento, ulceracion e infeccion.

17



- Instaurar las medidas de deteccidn precoz de la obstruccién,

desalojo, acodamiento, ulceracion e infeccion.

Intervenciones NIC:

3160 ASPIRACION DE LAS VIAS AEREAS
ACTIVIDADES:

- Humidificar el aire inspirado a través de los intercambiadores de calor
y humedad, que ya llevan incorporados filtros antibacteriales y

antiviricos.

- Aspiracion de secreciones de forma estéril con la ayuda de una
segunda persona (auxiliar o enfermera), a través del tubo orotraqueal
con una sonda de aspiracion. Se instila suero fisiolégico en caso de

precisar lavado bronquial.
3180 MANEJO DE LAS VIAS AEREAS ARTIFICIALES
ACTIVIDADES:

- Controlar que el baldén de sujecién del tubo orotraqueal esté hinchado

correctamente con la ayuda de un neumomanoémetro

- Para evitar posible desconexién del tubo orotraqueal en caso de
descenso de nivel de sedacién, se procede a la sujecidn de
extremidades superiores a la cama con algodén y vendaje para evitar

lesiones.

- Vigilar que el tubo OT vy las tubuladuras que van al respirador no se

acoden.
3540 PREVENCION DE ULCERAS POR PRESION
ACTIVIDADES:

- Para evitar lesiones en el cuello, se coloca una compresa en la nuca,
por debajo de la venda de sujecion del tubo OT. Para evitar lesiones en
las comisuras labiales, se protegen con gasas y vaselina. Mantener la

venda de sujecion siempre limpia y seca.
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- Para evitar Ulceras por presion del tubo OT, se mueve

periddicamente el apoyo del tubo.
3230 FISIOTERAPIA RESPIRATORIA
ACTIVIDADES:

- Se procedera a realizar una fisioterapia respiratoria para despegar y
movilizar secreciones de traquea y térax: clapping, vibraciones,
drenajes posturales, segun necesidades del paciente e indicaciones

meédicas.

1710 MANTENIMIENTO DE LA SALUD BUCAL

ACTIVIDADES:

- Aplicar lubricante para humedecer los labios y la mucosa oral

- Se realiza una higiene minuciosa de la boca con solucién antiséptica
c/6 horas. Con clorhexidina al 0,12%. Realizando una aspiracion
cuidadosa, limpieza de lengua, dientes y encias con torundas o cepillos
desechables e irrigaciones bucales para prevenir infecciones

orofaringeas o gastricas.

*La intubacion orotraqueal, se mantuvo de forma provisional durante
la primera semana. Tras ese periodo, se procedidé a la colocacion de
una traqueostomia en quiréfano. A todas las intervenciones vy

actividades citadas anteriormente, se afnadié:

B) Complicacion Potencial: obstruccion, desalojo, acodamiento,

ulceracion o infeccion secundaria a traqueostomia. (Ver anexo 4)

0480 CUIDADOS DE LA OSTOMIA

ACTIVIDADES:

- Se realiza lavado con suero fisiolégico y se cura con povidona
yodada a diario.

- La ostomia debe quedar protegida con gasas o apésito hidrocoloide

adaptado al tubo.
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- Vigilar la posible aparicion de signos de infeccidon (enrojecimiento,
aumento de temperatura, exudado, edema etc.).
- En caso de infeccién, se valorara una nueva pauta de cura.

4. Evaluacion
El periodo en el que Manuel precisé intubacién
orotraqueal/traqueostomia con ventilador mecanico, se consiguid
evitar la aparicion de todas las posibles complicaciones citadas.
Aproximadamente a las 3 semanas, se retird la sedacidon y se
iniciaron técnicas de destete. Se comenzd a estimular al paciente
para que hiciese alguna respiracion voluntaria, enviando el ventilador
mecanico el resto de respiraciones. Poco a poco, Manuel precisd
menor soporte ventilatorio con una buena evolucidén, dado que sus
musculos respiratorios comenzaron a funcionar correctamente.
Posteriormente se desvinculd del respirador, conectando la canula de
traqueostomia directamente al oxigeno, hasta que finalmente se
realizé taponamiento de canula respirando con gafas nasales de
oxigeno. Una vez comprobado que Manuel respiraba voluntariamente

y sin ningun tipo de dificultad, se procedié a la decanulacion.

CONCLUSIONES

El SGB puede ser fatal, considerado como una emergencia médica y
neuroldgica, por lo que todo paciente con este diagndstico debe ser
hospitalizado de inmediato. ElI manejo multidisciplinario resulta
imprescindible para la prevencién y el tratamiento de las complicaciones

potencialmente fatales de esta enfermedad.

Los pacientes con SGB en etapa aguda, suelen precisar de soporte
ventilatorio, monitorizacién vy vigilancia extrema, motivo por el cual
ingresan en las Unidades de Cuidados Intensivos. Estos pacientes, necesitan
de una intubacidon orotraqueal provisional y posteriormente de una
traqueostomia para poder cubrir la necesidad de oxigenacion con ayuda de

un ventilador mecanico.
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Enfermeria tiene un papel fundamental en el cuidado de este tipo de
pacientes puesto que, ademds de trabajar en equipo con el resto de
profesionales de la unidad para tratar la enfermedad, ha de realizar con
estricta asepsia todas las técnicas que asi lo precisen para evitar posibles
complicaciones y ofrecer cuidados dirigidos al aspecto psicosocial
proporcionando empatia, apoyo emocional y escucha activa tanto al
paciente como a la familia. Asi, se contribuye a una mejor evolucién en el

estado del paciente y se proporciona un mayor confort a la familia.
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REVISION

Epidemiologia de la sarcoidosis

8 B | ocalizador web

Articulo 164.297

Estrella Fernandez Fabrellas

Servicio de Neumologia. Hospital Universitario Dr. Peset. Valencia. Espafia.

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica que
afecta frecuentemente al pulmén. Su incidencia y prevalen-
cia han sido ampliamente estudiadas, pero la falta de estan-
darizacion del diagnoéstico, los diferentes métodos de detec-
cién de casos y la escasa sensibilidad y especificidad de las
pruebas diagndsticas explican los datos discordantes. El
prondéstico es generalmente favorable. Gran parte de las
personas afectadas no manifestaran nunca sintomas y mu-
chas tienen remision espontanea. El curso es crénico en el
10-30% de los casos, con un deterioro permanente de la fun-
cién pulmonar. La enfermedad es el resultado de la accién
de un agente externo que desencadena la respuesta inmuni-
taria caracteristica en individuos genéticamente suscepti-
bles. Se han implicado factores ambientales, ocupacionales y
genéticos, pero las investigaciones estan todavia en los ini-
cios. Estudios de casos y controles, asi como los avances en
biologia molecular, ayudaran a definir los factores de sus-
ceptibilidad genética y a entender los distintos fenotipos de
la sarcoidosis.

Palabras clave: Sarcoidosis. Epidemiologia. Etiologia.

Epidemiology of Sarcoidosis

Sarcoidosis is a multisystemic disease in which lung
involvement is common. Its incidence and prevalence have
been extensively studied, but with contradictory results
because of the lack of standard diagnostic criteria, variations
in the methods for detecting cases, and the low sensitivity and
specificity of diagnostic tests. Prognosis is generally favorable.
Many of those affected remain asymptomatic and remission
often occurs spontaneously, although between 10% and 30% of
the patients have chronic disease and permanent deterioration
in lung function. Sarcoidosis is caused by an external agent
that triggers a characteristic immune response in genetically
susceptible individuals. Environmental, occupational, and
genetic factors have all been implicated, but research is still in
the early stages. Case—control studies, as well as advances in
molecular biology, will help to identify genetic susceptibility
factors and to understand the different phenotypes of
sarcoidosis.

Key words: Sarcoidosis. Epidemiology. Etiology.

Introduccion

Desde que en 1877 Jonathan Hutchinson, cirujano y
dermatdlogo, describi6 el primer caso en Londres como
una enfermedad dermatolégica, la sarcoidosis ha conti-
nuado fascinando a clinicos e investigadores. Durante
décadas se ha conseguido progresar en el conocimiento
clinico y en los hallazgos patoldgicos de la enfermedad,
pero se sabe muy poco sobre la epidemiologia y los fac-
tores genéticos que contribuyen a su desarrollo y forma
de expresion, el tratamiento adecuado todavia no estd
bien definido para todos los pacientes y, lo que es mas
importante, la causa del proceso continda siendo desco-
nocida'.

La sarcoidosis se caracteriza por una respuesta inmu-
nolégica inicial de células T helper tipo 1, que lleva al
desarrollo de granulomas no caseificantes con afecta-
cién multisistémica, siendo los 6rganos diana mds fre-
cuentes el pulmén (90%), la piel y los ojos. Durante los
siguientes 2-5 afios desde el inicio de los sintomas, mas
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del 60% de los pacientes experimentan una resolucién
completa de la enfermedad, pero en casi el 30% restante
puede seguir un curso crénico, que en algunos casos lle-
va al desarrollo final de fibrosis pulmonar con sintomas
respiratorios permanentes. La complejidad de esta en-
fermedad y la amplia gama de sintomas con que puede
presentarse hacen imprescindible muchas veces el abor-
daje multidisciplinario del paciente.

En general, la situacién de una enfermedad puede
clasificarse por su actividad o gravedad, pero en la sar-
coidosis la actividad no indica necesariamente un curso
progresivo, un prondstico fatal o la necesidad de trata-
miento. Esto supone un reto para el clinico, que afronta
muchas dificultades al tratar de categorizar la sarcoido-
sis en un paciente concreto.

El reconocimiento de la raza como un importante
factor de riesgo para presentar esta enfermedad apunta
claramente a una predisposicién genética’. De esta ma-
nera, las ultimas investigaciones se han dirigido a iden-
tificar estos factores de riesgo genéticos y a esclarecer
como el genotipo del paciente determina la presenta-
cién y la evolucioén, es decir, el fenotipo de la enferme-
dad. Desde este punto de vista, la sarcoidosis es una en-
fermedad compleja, cuya predisposicién genética no
estd determinada por un solo gen®.
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Por qué el agente etiologico continiia siendo
desconocido?

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa sis-
témica de distribucién mundial, que se presenta en am-
bos sexos, a cualquier edad y en cualquier raza. ;Por
qué, entonces, no se ha encontrado un agente causal?

Aunque los esfuerzos se han dirigido durante décadas
al aislamiento de un posible agente microbioldgico, los
resultados han sido desalentadores. Hay varias razones.
La primera es que posiblemente desconozcamos todavia
las condiciones 6ptimas para el aislamiento de ese posi-
ble germen causal; otra razén es que la causa no sea in-
fecciosa, y, por ultimo, cabe la posibilidad de que esta
entidad nosoldgica llamada sarcoidosis sea en realidad
la suma de mas de una enfermedad, cada una de las
cuales tiene distinta etiologia®.

Podria haber otras muchas razones por las que el
agente etiologico de la sarcoidosis permanece oculto, y
estarfan en relacion con los disefios de los estudios rea-
lizados a lo largo del tiempo. Una es la definicién de
caso: una cuidadosa revision de la literatura médica’® de-
muestra que los investigadores han usado una definicién
de caso amplia, imprecisa y variada. Esta limitacién ha
mejorado desde la publicacién de las guias de esta en-
fermedad'. Otra causa puede estribar en las diferentes
formas de reclutamiento de pacientes en los estudios
publicados, que dificulta poder comparar los resultados.

La heterogeneidad de la propia enfermedad, con una
amplia gama de patrones clinicos, aumenta la posibili-
dad de que pueda no ser una sola enfermedad, de que
pueda haber distintos agentes etiolégicos o de que uno
solo pueda ocasionar diferentes efectos segun la suscep-
tibilidad individual basada en factores genéticos®.

Incidencia y prevalencia globales

El término “epidemiologia” se usa para identificar la
distribucién de la enfermedad, los factores que la cau-
san y sus caracteristicas en una poblacion dada. Esto
también incluye la incidencia, frecuencia, prevalencia y
brotes endémicos y epidémicos, ademds de incorporar
estudios y estimaciones de morbimortalidad en areas
geograficas y poblaciones concretas.

Muchos investigadores han tratado de calcular la in-
cidencia y prevalencia de la sarcoidosis en diferentes
poblaciones y con distintas estrategias de estudio —de-
tecciéon de adenopatias mediastinicas en la radiografia
simple de térax, registros nacionales, bases de datos o
cuestionarios y revisiones de autopsias—, de manera que
los datos disponibles son discordantes y dificiles de ex-
trapolar al resto de la poblacion.

Hasta hace poco se admitia que la enfermedad es mas
frecuente en adultos de menos de 40 afios, con un pico
de mayor incidencia entre los de 20 y 29 anos. En los
paises escandinavos y Japén hay un segundo pico de
incidencia en mujeres mayores de 50 afios. La mayoria
de los estudios senalan un ligero predominio en el sexo
femenino, y a partir de estudios poblacionales realiza-
dos en EE.UU. el riesgo de presentar sarcoidosis se cal-
cula en el 0,85% para la raza blanca y el 2,4% para la
raza negra?, con una tasa de incidencia anual en dicho

pafs, ajustada por edad, de 35,5 por 100.000 habitantes
entre la poblacién negra y 10,9 entre los caucasicos’.

En nuestro pafs las tasas de incidencia anual publica-
das son inferiores. En el estudio realizado en un area sa-
nitaria de la provincia de Ledn se fij6 en 1,37 por
100.000 habitantes®, y para todo el pais la estimacién de
la tasa de incidencia anual acumulada es de 1,36 por
100.000 habitantes’. El registro de incidencia de enfer-
medad pulmonar intersticial difusa en Espaifia realizado
de octubre de 2000 a septiembre de 2001, con participa-
cién de 37 centros, puso de manifiesto que la sarcoido-
sis es la segunda causa de enfermedad intersticial en
nuestro pais, por detrds de la fibrosis pulmonar idiopati-
ca, con 76 casos registrados, lo que supuso el 14,9% del
total de casos de enfermedad pulmonar intersticial difu-
sall.

Los estudios de prevalencia también muestran resul-
tados dispares, con cifras que varian de 1 a 40 casos por
100.000 habitantes/afio. Suecos, daneses y afroamerica-
nos parecen tener las tasas de prevalencia mas elevadas
de la poblacién mundial'!.

El estudio mds amplio realizado hasta ahora, y con
mejor disefio, es el ACCESS (A Case Control Etiologic
Study of Sarcoidosis'?), que ha arrojado luz sobre diver-
sos aspectos epidemioldgicos y etioldgicos de la sarcoi-
dosis. E1 ACCESS es un estudio multicéntrico que se
concibié para determinar la etiologia de la enfermedad
y en el que participaron 10 centros investigadores de
EE.UU. desde 1997 a 1999. Su relevancia radica funda-
mentalmente en los criterios de seleccién y definicion
de caso, en un intento de obviar la imprecisién de estu-
dios previos. De este modo, la definiciéon de caso re-
quiere la confirmacidn histolégica de granulomas no ca-
seificantes, aunque éstos no son patognomonicos, y que
las biopsias sean interpretadas como indicativas del
diagndstico de sarcoidosis, descartdndose siempre otras
posibles causas (tabla I). Todas las piezas histoldgicas
se centralizaron en un solo laboratorio y fueron revisa-
das por los mismos patdlogos designados para el estu-
dio!®. Tras establecer claramente la definicién de caso,
el estudio ACCESS protocoliza el abordaje diagndstico
de manera homogénea para todos los centros, estable-
ciendo criterios claros y definidos para llegar al diag-
noéstico de afectacion de 6rgano y para el reclutamiento
del grupo control'*,

Ademas de investigar la posible etiologia de la enfer-
medad, este estudio examina el situacién psicosocial'® y
el curso clinico de 736 pacientes incluidos en los 6 pri-
meros meses desde el diagndstico histolégico de sarcoi-
dosis, y los compara con otros tantos controles pareados
por edad, sexo y raza, con un seguimiento de los prime-
ros 215 casos durante los 2 afios siguientes a la inclu-
sién'®. A pesar de su importancia, este estudio tiene li-
mitaciones: posiblemente sobrevalora la afectacion
pulmonar (encontrada en el 95% de los casos), debido a
que los investigadores fueron neumologos; como el se-
guimiento es de 2 afios, no incluye a pacientes con sar-
coidosis crénica, que son los que probablemente pre-
sentan la forma mds grave. Tendremos que esperar un
tiempo para conocer resultados evolutivos y de pronds-
tico de este estudio.
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TABLA1
Enfermedades granulomatosas y posibles etiologias de la sarcoidosis

Tipo de enfermedades

Polvos inorgénicos
Polvos organicos
Enfermedades autoinmunitarias

Infecciones
Hongos Histoplasma, Aspergillus, Coccidioides
Protozoos Toxoplasma, Leishmania
Metazoos Schistosoma
Espiroquetas Treponema pallidum
Micobacterias Mycobaterium tuberculosis complex, Mycobacterium leprae, micobacterias no tuberculosas
Bacterias Yersinia, Brucella, Borrelia, Propionibacterium
Virus Epstein-Barr, herpes, citomegalovirus, Coxsackie
Neoplasias Carcinomas, sarcomas
Metales Berilio, aluminio, titanio, circonio

Silice, talco, silicona, fibra de vidrio

Neumonitis por hipersensibilidad

Enfermedad de Crohn, cirrosis biliar primaria, arteritis de células gigantes, inmunodeficiencia
comun variable, hipogammaglobulinemia

Vasculitis Enfermedad de Wegener, enfermedad de Churg-Strauss, granulomatosis linfomatoidea,
panarteritis nodosa, granulomatosis broncocéntrica
Otras Déficit de oxidasa leucocitaria, sindrome de Blau

Aun asi, los resultados del ACCESS son sorprenden-
tes en muchos aspectos: por una parte, la edad de pre-
sentacion de los pacientes supera los 40 afios, especial-
mente entre las mujeres, sin que los investigadores
puedan explicar este “retraso” respecto a publicaciones
previas; por otro lado, llegan a la conclusién de que
solo la afectacién pulmonar es independiente de la
edad, sexo o raza, mientras que el resto de presentacio-
nes clinicas estdn vinculadas a estos factores'’. Este es-
tudio se comentard ampliamente en cada uno de sus as-
pectos a lo largo de esta revision.

Variaciones por edad, sexo y raza

El conocimiento epidemiolégico de la sarcoidosis
estd basado principalmente en estudios realizados hace
mds de 30 afios, que ya incidian en un mayor predomi-
nio de la raza negra sobre la blanca y de las mujeres so-
bre los varones'®. Estos hallazgos dieron pie a posterio-
res investigaciones que confirmaron algunas de estas
interesantes asociaciones, pero sin diferencias tan evi-
dentes en funcion de la raza y el sexo como se apuntaba
al principio. En efecto, el riesgo de sarcoidosis entre la
poblacién afroamericana es de 3 a 4 veces mayor que
en la raza caucasica de EE.UU. las mujeres tienen un
riesgo relativo mayor que los varones, aunque no exce-
de el doble, y existe una agregacion familiar que indica
cierta susceptibilidad genética. Esta sarcoidosis familiar
es mas frecuente también en afroamericanos (17%) que
en caucdsicos (6%)". La evidencia epidemioldgica de
estos trabajos indica que hay que considerar factores de
riesgo tanto ambientales como genéticos en la etiologia
de la sarcoidosis, porque probablemente la interaccién
entre ellos producira la enfermedad?.

Un reciente estudio poblacional®! realizado en Dina-
marca utilizando el registro nacional de pacientes des-
cribe diferencias en el momento del diagndstico en rela-
cién con la edad y el sexo, de manera que establece un
pico de incidencia en varones de 30-34 afios de
14,8/100.000 habitantes, mientras que las mujeres tie-
nen 2 picos: entre los 25 y 29 afios (10,5/100.000 habi-
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tantes), y entre los 65 y 69 afios (11,0/100.000 habitan-
tes). La edad media entre los varones fue de 38 afios y
en mujeres de 45, con un ligero predominio para el sexo
femenino de 1,06.

En el ACCESS, la poblacién de estudio es heterogé-
nea en términos de raza (un 53% de raza blanca y un
44% de raza negra), sexo (un 64% mujeres y un 36%
varones) y edad (un 46% son menores de 40 afios), pero
las caracteristicas diferenciales son interesantes: las mu-
jeres se presentaban mds frecuentemente con afectacion
neurolégica y ocular, eritema nodoso y edad superior a
los 40 afios, mientras que en los varones las anomalias
del metabolismo del calcio fueron mas habituales; los
pacientes de raza negra tenian afectacion cutdnea distin-
ta del eritema nodoso, afectacién ocular, hepdtica, de
médula 6sea y adenopatias extratoracicas con mads fre-
cuencia'’. Las mayores diferencias encontradas en este
estudio se relacionan con la raza de los pacientes.

Hay pocos datos epidemioldgicos referidos a nifios
menores de 15 afios??, poblacién en la que se establece
una incidencia anual de 0,29 por 100.000 habitantes,
con variaciones desde 0,06 en nifios menores de 4 afos
e incremento progresivo hasta 1,02 en nifios de 14 a 15
aflos, que parecen tener un prondstico mas favorable, si-
milar al de los pacientes adultos jovenes.

A pesar de los datos discordantes de los diferentes es-
tudios, parece claro que la sarcoidosis tiene tendencia a
desarrollarse al inicio de la edad adulta (es rara la presen-
tacion en la infancia y adolescencia y en mayores de 70
afios?), lo que incide en la hipétesis de que la exposicién
a agentes ambientales, infecciosos o antigénicos ocurriria
durante la etapa laboral de los pacientes; por tanto, se es-
pecula sobre la contribucién de la exposicion ocupacio-
nal. En este mismo sentido, recordemos que la propor-
ciéon de afectados por sarcoidosis parece decantarse
ligeramente hacia las mujeres. Sin embargo, en el tinico
estudio poblacional de incidencia realizado en EE.UU.7,
la incidencia ajustada por edad era similar entre varones
(5,9/100.000 habitantes/afio) y mujeres (6,3/100.000 ha-
bitantes/afio), pero los autores llaman la atencién sobre el
incremento de la incidencia femenina desde el afo 1946
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a 1975, que les lleva a plantearse la hipdtesis de que la
progresiva incorporacion al mundo laboral de las mujeres
durante dicho periodo supondria la exposicién a antige-
nos ambientales que inducirian la sensibilizacion y el de-
sarrollo de la enfermedad.

Todos los estudios evidencian que la sarcoidosis es
mds frecuente entre personas de raza negra que entre
caucdsicos, pero paradéjicamente también se ha docu-
mentado cierta agregacion entre individuos descendien-
tes de paises del norte de Europa, especialmente en las
formas agudas de la enfermedad, como el sindrome de
Lofgren®. Los estudios realizados en estos pacientes in-
dican un importante determinante genético que explica-
ria estas formas de presentacién®. Sin embargo, todavia
hay muchas consideraciones que hacer sobre los facto-
res del huésped y ambientales que pudieran influir en la
expresion de estos genes.

Asociacion estacional y geografica

La sarcoidosis tiene cierta tendencia a manifestarse al
final del invierno y, sobre todo, al principio de la prima-
vera®®28, Si se da por sentado que la latencia entre la ex-
posicién al agente causal y el desarrollo de sintomas de
sarcoidosis es del orden de unas pocas semanas a pocos
meses, como se ha visto en modelos animales experi-
mentales, la exposicién tendria que ocurrir en muchos
casos durante los meses previos a las manifestaciones
clinicas. Es atractivo conjeturar que habria un mayor
contacto con el agente etioldgico, tanto si es antigénico
como infeccioso, cuando las personas pasan mds tiempo
en sitios cerrados como el lugar de trabajo o el domicilio
durante los meses mds frios, y se podria llegar a pensar
que la sarcoidosis es un tipo de enfermedad “relacionada
con los edificios”, resultante de la sensibilizacion a anti-
genos o a gérmenes vehiculizados por el aire (bioaeroso-
les), como sucede en otros procesos como la neumonitis
por hipersensibilidad o la legionelosis.

No todos los estudios llegan a las mismas conclusio-
nes sobre la distribucién espacial de la sarcoidosis. Sin
embargo, a pesar de las discrepancias y de los distintos
métodos empleados, la mayoria de los datos publicados
apuntan a que esta enfermedad se produce mds frecuen-
temente en regiones geograficas determinadas, lo que
ha dado pie a investigar factores meteoroldgicos y del
suelo, plantas, pélenes y proximidad a bosques, utiliza-
cién de recursos hidricos, uso de lefia y exposicién a
mascotas o a animales de granja como posibles agentes
etioldgicos o de riesgo®. E1 ACCESS encuentra una aso-
ciacién positiva con ocupaciones concretas (agricultu-
ra), exposicién a determinados agentes potencialmente
toxicos (insecticidas y polvos orgdnicos ambientales) y
desempefio del trabajo en ambiente enrarecido y con
olores mohosos. Este mismo estudio documenta mayor
riesgo de sarcoidosis en personas que han vivido en ciu-
dades pequenas durante su infancia, lo que incide en el
ambiente rural como factor de riesgo®, hecho que tam-
bién se ha descrito en nuestro pais®.

Ademas de la asociacion geogréfica, al parecer tienen
cierta tendencia a presentar sarcoidosis las personas con
estrecho contacto fisico con pacientes o con relaciones

muy cercanas dentro de la misma comunidad. El estu-
dio de casos y controles realizado en la isla de Man?!,
en Reino Unido, pone de manifiesto que un 40% de los
96 casos confirmé haber tenido contacto previo con una
persona diagnosticada de sarcoidosis, frente al 1-2% de
los controles. De estos contactos, 14 ocurrieron en la mis-
ma casa, aunque sélo 9 eran familiares consanguineos.
Otros 19 habian tenido contacto en el lugar de trabajo,
2 con vecinos y 14 con amigos no convivientes. Desde
una perspectiva de enfermedad infecciosa, esta asocia-
cion espacial y temporal puede indicar que la sarcoido-
sis es una enfermedad transmisible, pero también podria
explicarse por el hecho de que estos casos tienen en co-
mun una exposicion ambiental o laboral que induce una
misma respuesta de hipersensibilidad.

Pronéstico y mortalidad

La sarcoidosis es una enfermedad benigna. Un por-
centaje importante de pacientes afectados pueden no te-
ner nunca manifestaciones clinicas y mas de un 30%
tienen remision espontdnea. El curso crénico ocurre en
un 10-30% de los casos, dando lugar a veces a un signi-
ficativo deterioro de la funcién pulmonar. Se han publi-
cado tasas de mortalidad del 1 al 6%%; la presencia de
fibrosis en la radiografia de térax y una capacidad vital
forzada inferior a 1,5 1 son predictores de muerte por in-
suficiencia respiratoria debida a sarcoidosis®. Un estu-
dio reciente encuentra hipertension pulmonar en el 40%
de los afectados de sarcoidosis sin estadio IV radiogra-
fico, es decir, sin fibrosis. Cuando la fibrosis y la hiper-
tensién pulmonar coexisten, se produce un acusado des-
censo de los pardmetros funcionales (capacidad de
difusién del mondxido de carbono entre el 30 y el 35%;
flujo mesoespiratorio forzado < 30%; volumen espirato-
rio forzado en el primer segundo < 1,2 1), lo que deberia
alertar al clinico de esta grave complicacion®.

Respecto a la supervivencia, la sarcoidosis tiene me-
jor prondstico a los 5 afios (91,6%) que otras enferme-
dades pulmonares intersticiales difusas como la neumo-
nia intersticial no especifica o la neumonia intersticial
descamativa (85,5%), la neumonitis por hipersensibili-
dad (84,1%), la enfermedad pulmonar intersticial difusa
por colagenopatias (69,7%), formas no definidas de fi-
brosis pulmonar (69,5%) y la fibrosis pulmonar idiopa-
tica (35,4%)*. S6lo un estudio de casos y controles se-
flala un posible riesgo incrementado para desarrollar
neoplasias del tipo linfomas, cdncer de pulmoén o cancer
en otros 6rganos afectados por la enfermedad™, pero es-
tos hallazgos no se han confirmado en estudios con se-
guimiento a largo plazo®®, que ademads llegan a la con-
clusion de que ni la edad del paciente en el momento
del diagndstico ni las manifestaciones clinicas son indi-
cadores de posterior desarrollo de neoplasias. De lo que
no hay duda es que el prondstico de la sarcoidosis estd
claramente ligado a la gravedad de la enfermedad.

Factores de riesgo

Esta claramente establecido que existe diferente sus-
ceptibilidad individual para desarrollar la sarcoidosis.
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Los factores genéticos se asocian con patrones concre-
tos de la enfermedad (fenotipo clinico), con el riesgo de
enfermar y con la gravedad y progresion de la sarcoido-
sis®”40. Como consecuencia, incluso si se pudiera identi-
ficar un factor ambiental especifico, es probable que el
riesgo de enfermar se derivara de su interaccién con los
factores genéticos del huésped y con sus héabitos socio-
sanitarios*!+,

Hay buenas razones que sustentan la hipétesis de que
la sarcoidosis estd causada por antigenos ambientales en
individuos genéticamente predispuestos. Tanto la piel
como los pulmones —6rganos mas comunmente afecta-
dos— estdn siempre en contacto con estos antigenos; los
estudios sobre la inmunopatogenia de la sarcoidosis apo-
yan que la enfermedad es el resultado de una superres-
puesta inmunitaria y que hay un gran ndmero de poten-
ciales antigenos ambientales que pueden inducir la
sensibilizacién y la consiguiente respuesta mediada por
células responsable del desarrollo de granulomas®. Estos
factores ambientales causan multitud de enfermedades
que simulan la sarcoidosis (tabla I), como la inhalacién
de berilio u otros metales (aluminio, titanio, circonio),
neumonitis por hipersensibilidad e infecciones como la
tuberculosis, micobacterias atipicas y hongos, entre
otros. Las fibras y polvos inorgdnicos (talco, silice, fibra
de vidrio) también son capaces de respuestas inmunold-
gicas similares a las de la sarcoidosis. La lista de agentes
inductores de una respuesta granulomatosa en animales
es incluso mas larga e incluye micobacterias, proteinas
aviares, esporas flingicas, amebiasis, huevos de Schisto-
soma, Brucella y Leishmania, entre otros®. De este modo,
hoy dia se cree que la sarcoidosis aparece como conse-
cuencia de la exposicién a uno o mds agentes ambienta-
les que interaccionan con factores genéticos individua-
les. El reto estd en identificar esos agentes ambientales y
relacionarlos con la susceptibilidad genética.

Factores de riesgo ambientales y ocupacionales

Algunas de las primeras investigaciones epidemiol6-
gicas sobre la sarcoidosis planteaban la posibilidad de
una exposicién comun a antigenos inductores de res-
puesta inmunitaria granulomatosa en el lugar de trabajo,
pero hasta hace poco tiempo han sido muy pocos los es-
tudios que han investigado prospectiva y sistematica-
mente la exposicién laboral o ambiental de los pacien-
tes*. Publicaciones recientes derivadas del estudio
ACCESS*, mds un estudio realizado en Carolina del
Sur*® y otro que examina los factores de riesgo laborales
en familias afroamericanas?’, han ayudado a afianzar la
importancia de este tipo de factores de riesgo.

En el estudio de Barnard et al*, basado en los datos
del ACCESS, se utilizan los cédigos de SIC (Clasifica-
cién Industrial Estandar) y SOC (Clasificaciéon Ocupa-
cional Estandar) para definir la ocupacién de los pacien-
tes e investigar la contribucién del factor laboral al
riesgo de sarcoidosis. El andlisis univariado de sus resul-
tados identifica un mayor riesgo entre trabajadores con
exposicion industrial a polvos organicos, especialmente
en caucdsicos, y entre los trabajadores de industrias de
materiales de construccion, ferreteria y jardineria. Los
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empleos relacionados con el cuidado de nifios se asocia-
ron negativamente con sarcoidosis, asi como también la
exposicién laboral a humos o polvo de metales, de nue-
vo mas evidente entre trabajadores caucasicos.

El estudio realizado por Kajdasz et al*® establece
otras asociaciones entre los pacientes de raza negra hos-
pitalizados por esta enfermedad: uso de estufas de lefia,
de chimeneas, consumo de agua no publica (pozos) y
vivir o trabajar en una granja. Este estudio destaca me-
nos la ocupacién agricola y da mayor importancia al di-
ferente uso de la madera en los municipios rurales de
Carolina del Sur.

Utilizando un cuestionario derivado del ACCESS,
Kucera et al*’ encontraron asociaciones positivas con
ciertas ocupaciones de afroamericanos afectados de sar-
coidosis comparados con hermanos sanos. Observaron
que los que trabajaban con potencial exposicién a meta-
les o en lugares con alta humedad ambiental o con olor
mohoso (lo que indicaba un ambiente rico en agentes
microbianos) podian tener un riesgo incrementado de
presentar sarcoidosis. Estos autores llaman la atencién
sobre la complejidad de las posibles exposiciones labo-
rales, que hacen dificil identificar agentes concretos ba-
sandose sélo en la filiacién del puesto de trabajo, una
critica que es aplicable a la mayoria de las investigacio-
nes sobre exposicién de riesgo laboral para sarcoidosis
realizadas hasta la fecha.

Otra vez es el ACCESS el estudio més consistente
que ha investigado la asociacién de la exposicién am-
biental y ocupacional con la sarcoidosis. Los autores
elaboraron unos cuestionarios con preguntas especificas
sobre posibles exposiciones laborales y no laborales y su
duracién. Los resultados, en parte ya comentados en
otros apartados de esta revisién, muestran una asocia-
cion positiva entre sarcoidosis y determinadas ocupacio-
nes, como las relacionadas con la agricultura, con el
contacto con aves, manufacturas del automévil, profeso-
rado de secundaria y personal sanitario. La cuidadosa re-
visién de los individuos con exposicion a aves demostro
que no eran casos tipicos de neumonitis por hipersensi-
bilidad. Més asociaciones positivas con sarcoidosis se
encontraron también con el uso de insecticidas y con tra-
bajos desempefiados en ambientes con exposicién a hon-
gos o mohos, por lo que los autores conjeturan con la
posibilidad de inhalacién de bioaerosoles microbianos.
El modelo estadistico multivariado del ACCESS estable-
ce una odds ratio (OR) elevada para dreas con olores
mohosos y exposicidn a insecticidas, y un efecto protec-
tor para los fumadores o ex fumadores, aunque esto pue-
de ser un sesgo metodoldgico, puesto que muchos de los
pacientes dejan de fumar al inicio de los sintomas. En
cualquier caso, el ACCESS no encuentra un tnico factor
de riesgo predominante para sarcoidosis; por otro lado,
aunque las OR son altas para un determinado nimero de
factores, en general esas asociaciones fueron débiles®.

Agentes infecciosos como factores de riesgo

Durante el dltimo siglo estuvo candente la hipdtesis
de que patégenos microbianos eran la causa de la sar-
coidosis. Concretamente, las principales sospechosas
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fueron las micobacterias, incluso se llegé a documentar
su crecimiento en muestras sanguineas de casos frente a
controles, afirmacién que no se ha confirmado reciente-
mente*. Varios estudios han identificado ADN de mico-
bacterias por reacciéon en cadena de la polimerasa
(PCR)**" hasta en la mitad de pacientes frente a contro-
les, y ADN de micobacterias no tuberculosas en més del
20% de ellos, lo que indicaria que Mycobacterium tu-
berculosis complex podria tener un papel en la etiologia
de esta enfermedad. Sin embargo, no ha sido posible
aislar el germen ni cultivarlo a partir de tejidos de pa-
cientes, lo que es fundamental para poder adscribir la
etiologia del proceso siguiendo los postulados de Hen-
le-Koch (aislamiento del patégeno en el paciente, creci-
miento en cultivo puro y reproducibilidad de la enfer-
medad cuando se inocula en un huésped susceptible®).
Ademis, el seguimiento durante mds de 10 afios de pa-
cientes con sarcoidosis y PCR positiva para M. tubercu-
losis no ha detectado el desarrollo de enfermedad tuber-
culosa en ninguno de ellos’!.

El antigeno de Kveim, que es un extracto proteico
obtenido de ganglios linfaticos o bazo de pacientes,
provoca una respuesta oligoclonal de células T en pa-
cientes con sarcoidosis, ademds de producir una infiltra-
cién granulomatosa en la piel. Aunque el agente activo
del antigeno de Kveim no se ha identificado, se sabe
que este antigeno no contiene ADN bacteriano. Un es-
tudio reciente ha documentado la presencia de antige-
nos de micobacterias en tejidos sarcoideos, asi como
sus anticuerpos en algunos pacientes, lo que una vez
mads incide en el papel de las micobacterias en la etiolo-
gia de esta enfermedad>>.

Las investigaciones en este sentido contintian porque,
aunque no se ha identificado ningtin agente infeccioso
en cultivos de biopsias de pacientes con sarcoidosis y ni
siquiera se han detectado consistentemente con marca-
dores de ARN ribosémico, determinados hechos clini-
cos y epidemiolégicos apuntan a una etiologia infeccio-
sa para esta enfermedad. Por ejemplo, hay evidencia de
la transmisibilidad de la sarcoidosis; en efecto, se ha
documentado la denominada “sarcoidosis adquirida del
donante”, en la cual la enfermedad se desarrolla en el
receptor del trasplante de tejidos u 6rganos provenientes
de donantes con sarcoidosis diagnosticada o probable™.
Y a la inversa, la sarcoidosis se ha desarrollado en el
pulmén trasplantado en pacientes sarcoidéticos™. Los
animales a los que se ha implantado tejido afectado de
pacientes han desarrollado granulomas de tipo sarcoi-
deo®. Cuando se inocul6 este tejido humano en ratones,
los granulomas tardaron 15 meses en desarrollarse, pero
este efecto no se conseguia si se sometia previamente la
muestra de tejido a autoclave, congelacion a —20 °C o a
radiacion.

Por otra parte, el examen por microscopia electrénica
y con técnicas inmunohistoquimicas del granuloma sar-
coideo ha identificado estructuras que se asemejan a or-
ganismos como Leptospira, Mycoplasma y Propioni-
bacterium®, de manera que adn es necesario investigar
mas sobre la naturaleza de los elementos ultraestructu-
rales que forman el granuloma sarcoideo hasta llegar a
algtin resultado concluyente.

Los hallazgos epidemioldgicos del ACCESS apuntan
claramente a que el riesgo de sarcoidosis estd ligado a con-
diciones medioambientales propicias para la formacién de
bioaerosoles, tanto antigénicos como infecciosos®. Como
ya se ha comentado, las ocupaciones laborales directamen-
te relacionadas con ambientes himedos y enrarecidos con
olor mohoso se asociaron con el riesgo de sarcoidosis en el
modelo multivariado del estudio. La mayoria de los hon-
gos exudan, durante su crecimiento, compuestos organicos
volétiles que causan ese tipico olor que se asocia con la
contaminacién fingica, y que podria reflejar la presencia
del microorganismo incluso cuando no es visible su creci-
miento. Ademads, en el ACCESS se observé que los casos
de sarcoidosis se dieron entre pacientes que utilizaban
acondicionadores de aire en su domicilio, con o sin humi-
dificadores. Muchos de los microorganismos que se han
sefialado como agentes etiologicos de la enfermedad, o
que producen cuadros clinicos similares a ella, crecen réapi-
damente en el agua. Las condiciones oportunas para aero-
solizar particulas antigénicas o agentes infecciosos pueden
llevar a la inhalacién de estas particulas, su consiguiente
dep6sito pulmonar y el desarrollo de la respuesta inmuni-
taria caracterfstica.

Otros agentes microbioldgicos implicados en la etio-
patogenia de la sarcoidosis han sido herpesvirus, retrovi-
rus, Chlamydia pneumoniae, Borrelia burgdorferi, Ric-
kettsia helvetica y Gltimamente Pneumocystis jiroveci®,
entre otros. Sin embargo, ninguno de estos patégenos
puede considerarse agente etiolégico de la enfermedad,
puesto que, igual que las micobacterias, no cumplen los
postulados de Henle-Koch.

A pesar de los muchos esfuerzos realizados para encon-
trar un posible agente microbioldgico implicado en la etio-
logia de la sarcoidosis, hasta la fecha no disponemos de
suficiente evidencia cientifica que sustente esta hipétesis,
pero tampoco que la descarte. Se ha planteado que los mi-
croorganismos probablemente actiian como desencadenan-
tes antigénicos, pero no causantes de infeccién, en una per-
sona predispuesta genéticamente, y que éste seria el inicio
de la respuesta granulomatosa de la sarcoidosis”’. Los ana-
lisis con técnicas de PCR pueden ayudar a detectar agentes
infecciosos en los tejidos de pacientes, aun cuando fallen
los cultivos. Estas técnicas de PCR han conseguido identi-
ficar los agentes etioldgicos de otras enfermedades como
la angiomatosis bacilar (Bartonella henselae), 1a enferme-
dad de Whipple (Tropheryma whippelii) o el sindrome
agudo respiratorio grave (nuevo Coronavirus).

Factores genéticos

Son muchos los estudios que se han ocupado de in-
vestigar la agrupacién familiar de la sarcoidosis entre
parejas de padre e hijo del mismo sexo, parejas de ma-
dre e hijo, hermanos del mismo sexo y gemelos mono-
cigbticos®*8, Los primeros resultados sefialaban que
esta agregacion familiar era mas frecuente entre perso-
nas de raza negra que entre caucdsicos®. Las cifras de
prevalencia de agregacién familiar de la sarcoidosis van
desde el 1,7% del Reino Unido, el 4,3% de Japdn, el
4,7% de Finlandia y el 9,6% de Irlanda hasta el 17% de
familias afroamericanas de EE.UU.%.
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El ACCESS investigdé la agregacion familiar de la
sarcoidosis utilizando datos de 10.862 familiares de pri-
mer grado y 17.047 de segundo grado de 706 pares de
casos y controles pareados por edad, sexo, raza y ubica-
cion geografica. Las conclusiones fueron que hay un
riesgo elevado de presentar sarcoidosis entre familiares
de primer y segundo grados de los pacientes compara-
dos con los familiares de primer y segundo grados de
los controles. Los hermanos tenian el riesgo relativo
mas elevado (OR = 5,8; intervalo de confianza [IC] del
95%, 2,1-15,9), seguidos de los tios (OR = 5,7; IC del
95%, 1,6-20,7), abuelos (OR = 5,2; IC del 95%, 1,5-18)
y padres (OR = 3.8; IC del 95%, 1,2-11,3). Utilizando
un modelo multivariado con los datos de padres e hijos,
el riesgo relativo familiar ajustado por edad, sexo, clase
social y factores ambientales comunes fue de 4,7 (IC del
95%, 2,3-9,7), pero los pacientes caucdsicos tuvieron un
riesgo relativo familiar mds elevado que los casos de
afroamericanos (18,0 frente a 2,8; p = 0,098)". En otro
estudio realizado entre 179 familias afroamericanas, es-
tos mismos investigadores llegan a la conclusion de que
los hermanos y padres de estos pacientes tienen un ries-
20 2,5 veces mayor de desarrollar la enfermedad®'.

El estudio de Reino Unido®, basado en un cuestiona-
rio contestado por 268 pacientes con sarcoidosis, reveld
que el 5,91% tenia al menos un familiar de primer, se-
gundo o tercer grados con sarcoidosis demostrada histo-
l6gicamente. Los autores calculan que la ratio de preva-
lencia de sarcoidosis de hermanos de pacientes respecto
a la prevalencia para el resto de la poblacién es de 38-
73 (IC del 95%, 21-145), sin encontrar diferencias sig-
nificativas por etnias, al contrario que el estudio nortea-
mericano'’.

Uno de los objetivos investigados con mds interés en
los ultimos afios es el factor genético que confiere sus-
ceptibilidad para la sarcoidosis. Los primeros resultados
se consiguieron a través del andlisis de los genes del
complejo principal de histocompatibilidad (MHC), es-
pecialmente de los antigenos de histocompatibilidad
(HLA). Sobre la base de los estudios inmunofenotipicos
de los linfocitos T recogidos de muestras de lavado
broncoalveolar, se puede afirmar que en la fisiopatolo-
gia de la sarcoidosis muy probablemente esté afectado
el reconocimiento, procesamiento y presentaciéon del
antigeno por los macréfagos a las células T2 Las pri-
meras investigaciones genéticas, que utilizaron técnicas
seroldgicas, evaluaron las posibles asociaciones con ge-
nes del MHC localizado en el cromosoma 6p, concreta-
mente con HLA de clase I. Aunque no se ha encontrado
una asociacién concluyente, los alelos mds frecuente-
mente vinculados con el riesgo de sarcoidosis han sido
HLA-B8 y HLA-B7. Ademas, se han encontrado ciertas
asociaciones HLA en pacientes con sarcoidosis pertene-
cientes a diversos grupos étnicos™%,

Las investigaciones mds recientes han utilizado técni-
cas de biologia molecular para determinar asociaciones
con el MHC de clase II, concretamente con HLA-DR,
que parece tener mas influencia en la susceptibilidad y
prondstico de la enfermedad que el de clase I. En los ul-
timos afos, se han implicado muchos de estos alelos de
clase II en determinados aspectos de la enfermedad:

98  Arch Bronconeumol. 2007;43(2):92-100

HLA-DRS, HLA-DR6, HLA-DR8 y HLA-DR9 parecen
conferir riesgo de enfermar entre los japoneses, aunque
HLA-DRO confiere proteccion entre la poblacion escan-
dinava; HLA-DRS se asocia con enfermedad crénica en
los pacientes alemanes y HLA-DR3 con las formas agu-
das; de manera similar a éstos, los escandinavos asocian
HLA-DR14 y HLA-DR 15 con las formas crénicas, y
HLA-DR17 con las autolimitadas®. En el estudio AC-
CESS se identifica una asociacion significativa entre ale-
los HLA-DRBI1 (concretamente HLA-DRB1#1101) y el
desarrollo de la enfermedad, tanto en poblacién negra
como caucdsica®. El dnico alelo de clase II con diferen-
te distribucion entre estas razas respecto a la enfermedad
fue el HLA-DRB1*1501, que se asoci6 con controles en
los negros y con casos en los blancos. Esto indicaria
que, en general, alelos similares de HLA clase II pueden
asociarse con la sarcoidosis en ambas poblaciones.

En este mismo sentido, otras investigaciones sefialan
alelos especificos del HLA-DQB1 como determinantes
de susceptibilidad para sarcoidosis entre la poblacién
afroamericana®®“’; queda por demostrar c6mo estos ale-
los interaccionan con factores ambientales y con otros
genes para determinar el fenotipo de la enfermedad®.

Hay estudios en marcha®®® que ayudaran a confirmar
si los genes que confieren la susceptibilidad para la sar-
coidosis estdn en esa compleja region del cromosoma 6p.

Conclusiones

Actualmente disponemos de evidencia convincente
de que la sarcoidosis es el resultado de desencadenantes
ambientales que, al actuar sobre individuos genética-
mente susceptibles, ocasionan una superrespuesta inmu-
nitaria con formacién de granulomas en los 6rganos
afectos. Aunque la enfermedad se ha descrito en casi
toda la poblacién mundial, son muchas las variaciones
en cuanto a incidencia y prevalencia entre los diferentes
fenotipos clinicos.

Las investigaciones sobre agregracién familiar y los
estudios de casos y controles sustentan la hipétesis de
que la predisposicién inmunogenética determina el dis-
tinto patrén de afectacion organica de la sarcoidosis. En
este momento, el consenso cientifico es contundente al
sefialar la regién del cromosoma 6p donde se localiza el
MHC de clase II como el emplazamiento de las asocia-
ciones genéticas mds importantes.

Definiciones mds rigurosas de los distintos fenotipos
clinicos y los estudios en marcha con grandes cohortes
de pacientes, que incluyen la sarcoidosis familiar, com-
binados con los nuevos avances tecnoldgicos, ayudardn
sin duda a una mejor comprensién de la susceptibilidad
genética de la sarcoidosis y sus fenotipos.
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Nutricion:  Persona somnoliento, pasivo, torpecaminar con ayuda |ovoluntarios con bastanie No controlal
. g .z . . -
que realiza 3 comidad?€rezoso. ) ' _supervision de otra persona frecuencia, pero requie eesporédicamente
S . - Ante un estimulo despierta gide medios mecanicos, comayuda para realizar,
diarias. Toma mas ded'f' Itad . d s d | luno o ambo
la mitad del meng dificu ta y permanece orientadg.aparatos con mas de un puptmmpletar o manteng lasfinteres en 2
- '- Obedece ordenes sencillas. | de apoyo (bastones de tremlguno de ellos.
una media de B ) : 7 horas
: - Posible desorientacion en |ghuntos de apoyo, baston
raciones de . . )
- . tiempo, y respuesta verbal lentauédruple, andadores, muletas)
proteinas/dia y Zooavacilante
Kcal. | VALORACION : De al pacient¢
Ingesta de liquidos instrucciones como: tocar con |(la
1.000-1.500 cc/dia (8- T
7 vasos). mano la punta de la nariz.
Temperatura
corporal: de 37 4
37,5°C.
Hidratacion: Persong
que tiene rellen
capilar lento Y
recuperacion lenta del
plieque cutaneo par
pinzamiento.
REGULAR CONFUSO 2SENTADO 2| MUY URINARI
2 . R [LIMITADA 2|A O
- Inquieto, agresivo, irritable,La persona no puede camingr, FECAL
Nutricion:  Persona dormido. no puede mantenerse de pie S inicia
; .. 1- Respuesta lenta a fuerfesapaz de mantenerse sentado O .. _ . 2
que realiza 2 comidgs__,. I~ .|, movilizaciones
o ._[iestimulos dolorosos. puede movilizarse en una sifla . L
diarias. Toma la mitad voluntarias con escasa

del mend, una media

de 2 raciones d
proteinas/dia y 1.00
Kcal

Ingesta de liquidos
500 a 1.000 cc/dia (3
4 vasos).

Temperatura
corporal: de 37,5
38°C.
Hidratacion: Ligeros
edemas, piel seca
escamosa. Lengy
seca y pastosa.

g

e
O_

Cuando despierta, respon
verbalmente pero con discur
breve e inconexo.

Si no hay estimulos fuert
vuelve a dormirse. Intermiten
desorientacién en tiempo, lug
'ylo personas

VALORACION :  Pellizcar
piel, pinchar con una aguja.

lal

<

de sillon.

50

La persona precisa ayu
pHlumana y/o mecanica.

e

ar

frecuencia y necesifaNo controla ung

jayuda para finalizarde los dos

fbdos sus movimientos. | esfinteres
permanentemen
e.
Colocacion
adecuada de
colector con
atencion a fugas
pinzamientos
puntos ds
fijacién.




MUY MALO
1
Nutricién : Persong

que realiza 1 comid
diaria. Toma un terci

de una racion d
proteinas/dia y mend
de 1.000 Kcal.
Ingesta de liquidos
<500 cc/dia (< 3
vasos).
Temperatura
corporal: >38,5°C
<35,5°C.

Hidratacion: Edemas
generalizados, piel
seca y escamosa.
Lengua seca y pastog
Persistencia de
pliegues cutaneos po
pinzamiento.

=

a) ESTUPOROSO
b) COMATOSO

a) Despierta  solo

estimulos

verbal.
totalmente despierto.
Ausencia total
respuesta, incluso
respuesta refleja.
VALORACION : Presione en

S

b)

-{ tendon de Aquiles. Compruebe

existe reflejo corneal, pupilar
faringeo.

1

Desorientacién en tiempo, luga
apersonas.

D
del mend, una media dolorosog
pero no hay respues|

Nunca est]

de

ENCAMADO 1

Constantemente en cal
Ydependencia total para tod
, SuS movimientos)

t’ recisa de ayuda humana p
.conseguir cualquier objetiy

)
(comer, asearse, etc.)

a

al
se

y

INMOVIL 1

Nn&s incapaz de cambiar
osostura por si mism

o

mantener la posicif
corporal o sustentarla.
ara

URINARI
Ml

° FECAL
1

No controlal
ninguno de su
esfinteres.

OBSERVACIONES
» Establezca el plan de cuidados preventivo necesaldopuntuacion obtenida es

<14.

» Vuelva a valorar al paciente cada 7 dias o cuarelopreduzca alguna
modificacion en su estado.

DIAGNOSTICOS DE ENFERMERIA

Desequilibrio de la nutricién: por exceso.
Desequilibrio de la nutricion: por defecto.
Deterioro de la integridad cutanea.
Riesgo de deterioro de la integridad cutanea.
Deterioro de la movilidad fisica.

VVVVYVYY
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1. OBJETIVO DEL PROTOCOLO

El objetivo de la ventilacion mecanica es sustituir o asistir la veniilacion esponténea
para poder cubrir las necesidades minimas de O, y eliminacién de CO,. A diferencia
de la respiracion espontanea utiliza una presion positiva en la via aérea y precisa de
una via aérea artificial (tubo endotraqueal o traqueostomia).

2. ALCANCE

Este protocolo es de aplicacién a todos los pacientes ingresados en la UCI sometidos
a ventilacion mecanica.

3. DESTINATARIOS
Personal Sanitario de Unidad de Cuidados Intensivos.

4. DESCRIPCION DEL PROTOCOLO O PROCEDIMIENTO

* Objetivos de los cuidados de enfermeria:

A) CONTRIBUIR A MEJORAR LA FUNCION RESPIRATORIA

Actividades para prevenir la obstruccién de la via adrea:

1. Humidificacién del aire inspirado

A través de los intercambiadores de calor y humedad, que ya llevan incorporados filtros
antibacteriales y antiviricos (HMEF). El protocolo de la unidad indica que el cambio se
efectiie cada dos dias y cada vez que sea necesario ( por secreciones visibles p.e.).

2. Aspiracion de secreciones :

Es una técnica desagradable para el paciente, que lo expone a riesgos de : hipoxia,
traumatismos, e infecciones.

Se utilizaran tubos con aspiracion subglética en pacientes que se prevea una intubacién

prolongada para cumplir con el  Protocolo de” neumonia 0 “( para evitar
microaspiraciones).

i6lo la versién accesible en la INTRANET de SALUD, es un ORIGINAL VIGENTE. Cualquier otro ejemplar, oénsﬁtuye una COPIA NO CONTROLADA
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Normas a seguir;

v  Higiene estricta de manos

v Comprobar la presién del globo entre 25-30 cm H,0O .Existe la posibilidad
de controlar automaéticamente la ’presi()n del neumotaponamiento para evitar
lesiones en la mucosa.

v Ventilar previamente al paciente durante 1 o 2 minutos con una FiQ, al

100% que puede mantenerse hasta finalizar la técnical

v Utilizar técnica aséptica : proteccién con guantes, gafas, mascarilla y sonda

estéril.
v Vigilar en el monitor la F.C.sat 0,,

v Posicién del paciente en semi-fowler para facilitar la expansion pulmonar y
la tos productiva.

v Limitar la duracion del la técnica a un maximo de 10-15 segundos y un n°
de aspiraciones < 3.

v Usar sistemas de aspiracién cerrada si es necesario; menor riesgo de
contaminacién, mantiene la PEEP y la Fi0, estables, desaturacién limitada y rapida

recuperacién de los valores de gases en sangre.

Maniobra de aspiracién:

* Introducir la sonda lo m4s profundo posible de forma suave y sin aspirar par
prevenir la lesion histica y la pérdida de O, .

-

Iniciar la extraccion de la sonda aspirando intermitentemente a la par que se
realizan movimientos rotatorios que previenen adherencias al tejido y favorecen el
drenado de las secreciones, no reintroducir la misma sonda Yy conectar al respirador si hay

que repetir la maniobra.

*  Anotar respuesta del paciente y las caracteristicas de las secreciones: cantidad
,color, consistencia.

lo Ia version accesible en la INTRANET de SALUD, es un ORIGINAL VIGENTE. Cualquier otro ejemplar, constituye una COPIA NO CONTROLADA
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: Cuando se debe aspirar?

Siempre que aparezca un signo que indique retencion o existencia de secreciones:
* tos
* aumento de la presion en la via aérea: VT, Pinsp. T
* i se visualizan en el tubo
. si el paciente lo solicita (en fase de destete)
« caida repentina de los niveles de O,
* posibles aspiraciones de contenidc gastrico
* después de desinflar el balon del tubo
* cuando se escuchan o auscultan estertores bronquiales

Tras la maniobra de aspiracion realizar aspiracion orofaringea realizando higiene bucal

con clorhexidina al 0.12 %, con otra sonda.

Lavado bronquial

Es el tratamiento a seguir ante secreciones espesas, purulentas o heméticas.

Consiste en instilar S.F. Que puede mezclarse con farmacos mucoliticos por el tubo O.T. o
canula.

Se puede ventilar, 0 no, manualmente al paciente con el ambi conectdndolo a una fuente
de O, |

Se aspiran secreciones

Evitar la instilacion rutinaria de S.F. A través del TOT antes de la aspiraciéon de

secreciones bronquiales.

3. Fisioterapia respiratoria

Su objetivo es despegar y movilizar las secreciones de la traquea y toérax. Se pueden
realizar clapping, vibraciones, drenajes posturales, segun las necesidades del paciente y
las indicaciones médicas. Con estas medidas se pretende evitar sobreinfecciones con

atelectasia o bronquiectasias.

Solo la version accesible en la INTRANET de SALUD, es un ORIGINAL VIGENTE. Cualquier otro ejemplar, constituye una COPIA NO CONTROLADA
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B) COMPROBAR LA EFICACIA DE LA V.M. Y DETECTAR A TIEMPO
POSIBLES COMPLICACIONES

1. Vigilancia del paciente

- Control de los gases arteriales para verificar la correcta oxigenacion, el phy la

eliminacién de CO,

- Aplicacion del protocolo de sedoanalgesia: valorando escala Ramsay a las 9h, 16h, y
24h en la gréfica, asi como el escalén terapettico que se le aplica.

- Control del ritmo cardiaco; la aparicién de taquicardias y trastornos del ritmo pueden

indicar hipoxia.
- Valoracion:

o}

T.A.

F.C.

P.V.C.

Diuresis.

Piel; color, humedad, t*, turgencia.

Balance hidrico.

-Vigilar la forma de respirar del paciente, si tiene que hacer esfuerzo:

v

v
v
v

utilizando los musculos de cuello.
presencia d aleteo nasal.
frecuencia respiratoria aumentada

presencia de movimientos paradéjicos

La presencia de todos estos sintomas, indican que el paciente no estd bien adaptado al

ventilador mecénico y habria que buscar la causa del problema para ponerle solucién: por

ejemplo, sedacién insuficiente.

0 la version accesible en la INTRANET de SALUD, es un ORIGINAL VIGENTE. Cualquier otro ejemplar, constituye una COPIA NO CONTROLADA
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- Mantenimiento de las vias de entrada y salida; con una manipulacién aséptica,

control de su permeabilidad, deteccion precoz de signos que indiquen complicacion o

infeccidn.

* SNG.

* Sonda vesical,

*  Catéteres venosos y arteriales aplicando el protocolo de” bacteriemia 0” de la

unidad .

*  Tubuladuras de respirador cambio cada semana : anotandolo en la grafica

*  Tubo T.O. ( Vigilando en nivel de la comisura labial)

*  Cénula de traqueostomia . Si es percutanea cambio a los tres dias de la guiaya

la semana de la canula. Si es quirirgica el cambio lo realiza el O.R.L a la semana.

* Tanto en el tubo O.T como en la c4nula vigilar la presion de fijacién del balon

¢/4 h. que se recomienda esté entre 25-30 cm H,0.

*  Existe la posibilidad de hacer una medicién continua de forma automadtica.

2. Vigilancia del respirador.

-Conectar las alarmas para que se disparen adecuadamente.

-Conocer su significado y la forma de actuar si se dispara.

-Realizar el chequeo del aparato una vez realizado su montaje.

-Verificar fecha de cambio del sensor de O,.

Alarmas del respirador:

Un respirador volumétrico esta dotado de alarmas de:

> Alto y bajo volumen,

Alta y baja presién ( se considera normal aproximadamente 40 cm H,0).

>
> Fallo del fluido eléctrico.
>

Fallo del suministro de gases.

3 la version accesible en la INTRANET de SALUD, es un ORIGINAL VIGENTE. Cuahuier otro ejemplar, constituye una COPIA NO CONTROLADA
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He{y que vigilar los parametros del ventilador mecénico pautadas por el médico:
. Frecuencia respiratoria.
. Volumen Tidal: vigilando los escapes de aire. Cuando el neumo pierde aire
y se escapa, hace un ruido caracterl’sticd. Este sonido se produce tanto si se escapa el

aire por la boca como por el estoma en el caso de que sea portador de traqueostomia.

. FiO,: fraccién de oxigeno inspirada.

. PEEP: presion positiva espiratoria final.
. Ppico: presion pico intermitente.

. Modo ventilatorio.

Problemas que con mds frecuencia disparan las alarmas de volumen Y presion

Volumen alto: -

. Numero de respiraciones de enfermo superior al respirador

Presion alta:

. Obstruccion de las vias aéreas por secreciones.
. Acodamiento o mordedura del tubo.

. Hernia del bal6n que obstruye la luz del tubo.
. Tos.

. Exceso de agua de condensacion en el equipo.
. Presencia de un neumotérax.

Volumen y presién bajos:

. Fuga de gas en circuito por desconexién, balén no suficientemente

hinchado o rotura del mismo.

. Apnea del paciente.

iHAY QUE CONOCER QUE POSIBILIDADES TIENE EL PACIENTE DE
RESPIRAR POR S{ MISMO!

Solo la version accesible en fa INTRANET de SALUD, es un ORIGINAL VIGENTE. Cualquier otro ejemplar, constituye una COPIA NO CONTROLADA
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iCUANDO SE DISPARA UNA ALARMA LO PRIMERO ES OBSERVAR AL
PACIENTE!

iDEBE TENERSE SIEMPRE A MANO UN AMBU!

C) CUBRIR LAS NECESIDADES BASICAS.
- Planificar cuidados integrales que logren el mayor bienestar biopsicosocial.
—  Prevenir posibles complicaciones.

—  Si se produce la muerte , que sea de forma digna.

1. Proteccién de piel y mucosas.

= Bafio diario: observando las zonas de presion y posibles lesiones cutineas.

= Cambio de ropa de cama a demanda de su necesidad, vigilando que no queden
arrugas. |

= Higiene especifica de la boca con solucién antiséptica ¢/6h. Con clorexidina al 0,12
%. Realizando una aspiracién cuidadosa, limpieza de lengua, dientes y encias con

torundas o cepillos desechables e irrigaciones bucales para prevenir infecciones

orofaringeas o gistricas.

= Prevenir tlceras labiales variando cada dia el apoyo del tubo O.T. Aplicando
vaselina y manteniendo la venda de fijacién siempre limpia y seca.

= Cuidado de los ojos.
= Lavarlos ¢/ 6 h. con S.F. Y secar con gasa estéril, una para cada ojo.

® Instilar con lagrimas artificiales o poner lubricantes, si fuera necesario pomada

antiedema. -
® Mantenerlos cerrados en pacientes sedados, ocluyéndolos si es preciso.
® Prevencién de escaras por decubito:
* Colchén antiescaras

* Hidratacién de la piel, aplicar 4cidos grasos esenciales.

Stlo fa version accesible en la INTRANET de SALUD, es un 'ORIGINAL VIGENTE; Cualquier ofro ejemplar, constituye una COPIA NO CONTROLADA
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* Realizar movilizaciones frecuentes, cambios posturales si es
necesario.
*  Siaparecen, seguir el protocolo de la unidad.
2. Movilizaciones.

* Vigilar la correcta alineacién corporal.

* Movilizaciones pasivas.

* Cambios posturales.

3. Nutricién.

Insertar SNG para efectuar una proteccion gastrica que prevenga la tlcera gastrica de

estrés.

La N.E. si es posible, sera la de eleccién pdrque mantiene la funcionalidad del aparato

digestivo y evita la atrofia de la mucosa.

Vigilar la tolerancia de las dietas con controles de -

a) tolerancia

b) glucosuria y cetonuria

¢) glucemias capilares.

+ La N.P.T se administrara por via central con los cuidados que aplicamos en el protocolo

“bacteriemia 0.

4. Eliminacién.

Se impone el sondaje vesical por.

» La imposibilidad de expresar el deseo de miccion.

® La necesidad de controlar la diuresis

El control del ritmo de eliminacién intestinal; ya que es frecuente la aparicion de

estrefiimiento en los pacientes encamados. En el turno de noche se anotara para enema si

llevan més de tres dia sin hacer deposicién. También pueden aparecer diarreas habrd que

aplicar el protocolo de N.E.

lo la versitn accesible en la INTRANET de SALUD, es un ORIGINAL VIGENTE. Gualquier otro sjemplar, constituye una COPIA NO CONTROLADA
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iCUANDO SE DISPARA UNA ALARMA LO PRIMERO ES OBSERVAR AL
PACIENTE!

iDEBE TENERSE SIEMPRE A MANO UN AMBU!

C) CUBRIR LAS NECESIDADES BASICAS.
~  Planificar cuidados integrales que logren el mayor bienestar biopsicosocial.
—  Prevenir posibles complicaciones.

~  Si se produce la muerte , que sea de forma digna.

1. Proteccién de piel y mucosas.

= Bafio diario: 6bservando las zonas de presién y posibles lesiones cutineas.

 Cambio de ropa de cama a demanda de su necesidad, vigilando que no queden
arrugas. |

= Higiene especifica de la boca con solucién antiséptica ¢/6h. Con clorexidina al 0,12
%. Realizando una aspiracién cuidadosa, limpieza de lengua, dientes y encias con

torundas o cepillos desechables e irrigaciones bucales para prevenir infecciones

orofaringeas o gastricas.

= Prevenir ulceras labiales variando cada dia el apoyo del tubo O.T. Aplicando
vaselina y mantemendo la venda de fijacién siempre limpia y seca.

= Cuidado de los ojos.
= Lavarlos ¢/ 6 h. con S.F. Y secar con gasa estéril, una para cada ojo.

® Instilar con lagrimas artificiales o poner lubricantes, si fuera necesario pomada

antiedema.
® Mantenerlos cerrados en pacientes sedados, ocluyéndolos si es preciso.
= Prevencion de escaras por dectbito:
* Colchén antiescaras

* Hidratacién de la piel, aplicar 4cidos grasos esenciales.
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S. Reposo y sueiio.

Favorecer el suefio, evitando la luz directa y los ruidos innecesarios.

Practicar una buena aspiracién de secreciones.antes del reposo nocturno.

Contribuir al bienestar fi

agradable y apoyo psicolégico.

D) SUPRIMIR O REDUCIR LA ANSIEDAD

Antes de proceder a la intubacién si es posible, explicarle el porqué del procedimiento.

sico y psiquico: higiene adecuada , temperatura corporal

El paciente consciente puede tener sentimientos de indefensi6n, soledad por la lejania de

su familia, sufrimiento fisico por técnicas y exploraciones agresivas, interrupciones de

suefio, desorientacion temporoespacial.

Todos estos factores pueden generar cuadros de ansiedad Y para prevenirla en el periodo

de destete, conviene:

X facilitar la comunicacién verbal ¥y no verbal con abecedarios, signos...
X insistir que con el tubo orotraqueal no articulen palabras porque se le puede

producir irritacién y edema faringeo que les dificulte el habla y-la deglucién

posterior
X potenciar las visitas y el contacto fisico con sus familiares
X valorar el nivel de dolor, ansiedad, u conciencia para adaptarle las pautas

adecuadas de analgesia ¥y apoyo psicolégico.

X evitar comentarios y decisiones técnicas cerca de paciente.

x proporcionar a los pacientes una orientacién temporo-espacial.

3rsion accesible en la INTRANET de SALUD, es un ORIGINAL VIGENTE. Cualquier otro ejemplar, constituye una COPIA NO CONTROLADA




Mantener la permeabilidad de las vias aéreas extdaylas secreciones bronquiales
mediante sonda de aspiracion para garantizar unecta ventilacion.
Evitar la obstruccién de la canula de traqueostgnidainfeccion respiratoria.

Enfermero/a y Auxiliar de Enfermeria.

» Valore la gama normal de constantes vitales deépte

» La aspiracion puede exacerbar una hipertensiéaciraneal o una hipertension
arterial grave.

» Pruebe todo el equipo de aspiracion antes de kzaaidbn. Asegurese de que
la bomba de aspiracién mantiene una presion negatiecuadaBebés 60-80
mmHg, Nifios: 100-120 mmHg,Adultos:120-150 mmHg) Yy disponga de
sondas de aspiracion suficientes cerca del paciente

» La introduccion de la sonda en la via aérea pustmwar los receptores
vagales, capaces de desencadenar arritmias. Pakenplo administre
oxigeno.

» Aspirador con tubos conectores (tubo bulbo) y aueder de recogida.
» Mandmetro.
» Conexion.
» Sondas de aspiracion de calibre adecuado:
» Bebés hasta 18 meses: 6-8 Fr.
= Nifios de 18 a 24 meses: 8-10 Fr.
= De?2a7afos: 10-12 Fr.
» De 7 al2aos: 12-14 Fr.

» Adultos: 12-16 Fr.
El calibre de la sonda sera 1/3 inferior al de la canula. Sin embargo, la sonda debera
ser suficientemente ancha para eliminar rapida y eficazmente las secreciones. Si con
una sonda de menor calibre se tarda mas tiempo en eliminar las secreciones,
probablemente es menos eficaz y seguro para el paciente.

Guantes no estériles de proteccion y/o examen.

Guantes estériles de exploracion y curas.

Celulosa.

Gasas.

Compresas.

Solucion de suero fisiologico 100 c.c. con dos @litap de Mucofluid (Si esta
prescrito).

Jeringa de 2 c.c. con aguja.

Recipiente estéril con solucion salina para laaaodnda de aspiracion.
Lubricante hidrosoluble.

Bolsa para depositar material usado.

Equipo de oxigenoterapia.
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Lavese las manos.

Si el paciente esta consciente, expliquele la ¢é¢nndicandole que puede
producirse tos, pero que ello ayudara a eliminares@nes.

Coloque al paciente, si esta consciente, en posiBd-owler o semi-Fowler.
Encienda el aspirador y ajuste el manometro deirsakpyr a la presion
adecuada.

Preoxigene, si esta indicado, con F#1l. (lo cual disminuye las atelectasias
derivadas de la presién de aspiracion negativanpeasa el volumen perdido
durante la aspiracion).

Abra el envoltorio de la sonda de aspiracién y ctaia al tubo bulbo.
Mantenga estéril la sonda de aspiracion. No permita toque ninguna
superficie no estéril.

Coldéquese los guantes estériles (o bien guantel &stéa mano que maneja la
sonda y guante limpio en la otra).

Recoja la sonda y compruebe que el equipo funciadacuadamente
aspirando una pequefia cantidad del suero (lo awal sdemas para lubricar
la punta). Lubrique si es necesario.

Inserte la sonda con suavidad, pero con rapidezaspirar y hasta encontrar
una resistencia o hasta que el paciente tosaeRetintonces 1-2 cm.

Inicie la aspiracion intermitente tapando y libetarel orificio de la sonda.
Retire rapidamente la sonda haciéndola girar.eBhpio real de aspiracion no
debe superar los 10- 15 segundos.

Repita la técnica de aspiracion las veces quegaetipaciente.

Lave el circuito después de cada aspiracion

Estimule que el paciente tosa. Vigile la aparicilendistrés respiratorio (en
cuyo caso retire inmediatamente la sonda y aplaxigeno adicional, si es
necesario).

Si el moco es muy espeso instile solucién fluidifite: 2cc. gota a gota. Deje
gue haga efecto e invite al paciente a toser yaspi

Deje descansar al paciente al menos durante 1aonemite aspiraciones.
Limpie la sonda y el tubo bulbo de conexion conrsugalino. Utilice
aspiraciéon continua.

Desconecte la sonda de aspiracion del tubo deaagpi; enrodllela alrededor
del guante estéril y dele la vuelta al guante addesrarla en la bolsa, quitese
el otro guante y desconecte el dispositivo de asidin.

Recoja y deseche el material utilizado.

Lavese las manos.

Anote en los registros de enfermeria el procedimiegralizado, cantidad,
color, aspecto y consistencia de las secreciose$d expulsado algun tapén,
asi como cualquier incidencia.

La frecuencia de aspiraciones dependera de lassidades del paciente.
Sintomas indicativos de ello son: sonidos respido de gorgoteo,



secreciones visibles, presencia de tapones de mocoagulos de sangre
(estridor respiratorio), aumento de la presionpinasoria en caso de
ventilacion mecanica.

» Ultilice una sonda nueva cada vez que tenga queaaspi

» Compruebe que la via esté permeable poniendo la aelante de la canula.
Pregunte al paciente si respira mejor y si ha daisido la congestion.

» Fluidifique las secreciones con la solucion cadatiwras. No mas de 2 c.c. de
vez.

> La piel se protegerd de la canula con apdsjio Allevyn® para mantener la
zona seca.

» Mantenga el ambiente hiumedo.

Limpieza ineficaz de las vias aéreas.
Riesgo de aspiracion.
Riesgo de infeccién.
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