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RESUMEN

La apnea central es el sintoma de la pa-
tologia respiratoria que se relaciona con la
MSL. Es mas frecuente en periodo de lac-
tante que la apnea obstrutiva. Las causas
de obstruccién son mayoritariamente mal-
formativas, craneo-faciales y mecénicas.

La cafeina es el faArmaco mads utilizado
e idéneo para las apneas centrales; para
las obstructivas, el tratamiento quirdrgico
es el mds frecuente, y en ocasiones se em-
plea durante el suefio aire a presién po-
sitiva (CPAP).

Abreviaturas

SAS= Sindrome de apnea del suefio.
SAOS= Sindrome de apnea obstructiva
del suefio. SAHOS= Sindrome de apnea
e hipoapnea del suefio.

INTRODUCCION

Las apneas, sintomas de origen neu-
rolégico u obstructivos, expresién de pa-
tologia respiratoria y otorrinolaringol6gi-
ca, pueden ocasionar EAL (episodios apa-
rentemente letales) e incluso un SMSL
(sindrome de muerte stibita del lactante).
No asi las hipoapneas y las resistencias de
vias aéreas superiores.

Las apneas son centrales, obstructivas
y mixtas. Siempre hay un cese de flujo aé-

reo nasobucal exclusivamente en las obs-
tructivas, y en las centrales se une ausen-
cia de actividad de la musculatura respi-
ratoria, (principalmente diafragma y mds-
culos intercostales). Las mixtas estdn com-
puestas por una central seguida de otra
obstructiva.

Para considerar un episodio como ap-
nea del suefio tiene que haber un cese del
flujo al menos de 5 segundos segtin algu-
nos autores, pero para la mayorfa serdn de
10 segundos, por debajo lo consideran co-
mo pausas respiratorias.

También se exige que haya un minimo
de 5 apneas en una hora® (es el llamado
indice de apneas [IA]) y que en el con-
junto del estudio nocturno de 8 horas se
contabilicen un minimo de 30 episodios
apneicos®.

Ante la no abundancia de apneas du-
rante el suefio, y no presentar desatura-
ciones de oxigeno por debajo de un 4% so-
bre el su valor basal, pero sf un aumento
de la pCO; en sangre arterial, en los pri-
meros meses de la vida, hay autores que
consideran una apnea por hora o simple-
mente tres desaturaciones por hora, como
patoldgico. Todas estas dudas de valora-
cién aun se discutian recientemente en la
American Thoracic Society.

Las primeras publicaciones sobre ap-
neas aparecen ya en el siglo XIX, pero es
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Guilleminault en el 1976 el primero en
presentar una serie de ocho enfermos de
apneas obstructivas y 3 afios m4s tarde en
otro articulo nos indica que lo frecuente
en los nifios pequefios y lactantes son las
hipoapneas y el aumento de resistencia de
vias aéreas (sindrome atn no del todo de-
finido)®.

El sindrome de Pickwick tipico del
adulto (obeso y somnoliento) descrito en
la literatura no encaja bien con la mayorfa
de los SAOS (sindrome de apnea obs-
tructiva del suefio) de los nifios, pues sue-
len ser hiperactivos, delgados y poco som-
noliento.

Cuando a la apnea se le unen cambios
de color, como cianosis, palidez o rubi-
cundez, ademds de hipotonia y sensacién
nauseosa se dice que el nifio presenta un
EAL.

Para el Instituto Nacional de la Salud
de los EE.UU. el 7% de los SMSL pre-
sentan apneas previas, y para series ingle-
sas es del 12%©.

La prevalencia del SAS (sindrome de
apnea del suefio) en la poblacién infantil
es de un 2,9%, elevandose cuando se in-
cluyen los ronquidos con o sin apneas al
10% en Franciay a un 7,3% en Italia®.

El sindrome de apneas e hipoapneas
durante el suefio (SAHS) en la infancia
afecta al 2-3% de la poblacién®@, y es igual
para ambos sexos. La mayor incidencia de
casos se inician cercanamente a los 2 afios
de edad con el desarrollo del tejido lin-
foide del anillo de Waldeyer(™.

FISIOPATOLOGIA

Dado que la mayorfa de las apneas su-
ceden durante el suefio, me permito re-
cordar sus dos fases, la NREM con sus
cuatros periodos, y un control de su res-
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piracién metabdlico, y la REM, con un
control conductual.

Para el control automatico-metabo-
lico intervienen neuronas bulbares y de la
protuberancia de las que parte la via efe-
rente respiratoria, desciende por el trac-
to reticuloespinal para hacer sinapsis con
las neuronas motoras de la médula cervi-
cal que inervan la musculatura respirato-
ria, y de su via aferente reciben conexio-
nes informativas de los musculos respi-
ratorios, de los corpiisculos carotideos y
adrticos, de los centros bulbares (vago y
glosofaringeo), de la protuberancia y del
cortex.

El control respiratorio conductual in-
cluye el control voluntario, recibe las in-
fluencias ténicas reticulares y las de los pa-
trones respiratorios reactivos programa-
dos (llanto, risa etc.). El control conduc-
tual modula el sistema metabdélico, man-
teniendo la SOs, el CO, y el pH sangui-
neo. Las vias eferentes parten del cortex
sensorial contralateral, ganglios basales y
cerebelo, pasan por el haz piramidal a las
motoneuronas medulares cervicales, evi-
tan el paso por los centros respiratorios y
llegan a los musculos respiratorios.

El control de la respiracién durante la
vigilia es a la vez voluntario e involunta-
rio, realizdndose desde células tronco-ce-
rebrales (sistema reticular) de modo acti-
vador en vigilia e inhibitorio durante el
suefio®),

Vigilia y respiraciéon tienen una orga-
nizacién neurofisiol6gica comin y por eso
en el suefio se produce una pérdida de
conciencia a la par que disminuyen los im-
pulsos respiratorios.

Durante el suefio superficial (periodos
Iy IT del NREM) la respiracién puede ser
irregular, de tipo periédica, mezclandose
atin controles voluntario y automatico, pe-



ro en el suefio mds profundo (periodos I1I
y IV del NREM) el control es automati-
co-metabdlico con patrén respiratorio re-
gular. En fase REM con ondas electroen-
cefalograficas parecidas a la de la vigilia
hay una disminucién de la respuesta a es-
timulos quimicos y ambientales, descen-
sos de SOy, y patrén respiratorio irregu-
lar, parece que el control es cortical-con-
ductual®.

A nivel de vias aéreas superiores, se
aumenta la resistencia al flujo aéreo en
la fase NREM, pero lo hace atin mds en
la REM. La musculatura altera su activi-
dad, mds notable en el miisculo genioglo-
so, en ambas fases del suefio pero mds en
la REM.

En el primer afio de vida del lactante
ocurren fendmenos madurativos que se
pueden valorar en el registro electroen-
cefalogrifico y en la organizacién circa-
diana vigilia-suefio, lo que les diferencia
con respecto a los registros en nifios ma-
yores. En el adolescente la fase REM apa-
rece cada 60-90 minutos de suefio, mien-
tras en el lactante hay mds proporcién
REM o fase de suefio activo, como se de-
nomina en los primeros meses de edad®.

La aparicion de apneas centrales vie-
ne dada por la ausencia del estimulo a la
musculatura respiratoria, faltando la ins-
piracién que se manifiesta con inmovili-
dad tordcico-abdominal y abolicién del flu-
jo aéreo naso-bucal10).

Todas aquellas alteraciones que afec-
ten a las vias aferentes, asi como a nivel de
la placa neuromotriz muscular, pueden
ocasionar apneas centrales.

En la patologfa obstructiva de las vias
aéreas, a nivel faringeo, se altera la fun-
cién abductora origindndose resistencias
al flujo aéreo, hipoapneas o apneas obs-
tructivas, pudiéndosele sumar factores lo-

cales anatémicos, y propios del lactante
como vias aéreas altas més estrechas, po-
sicién mds alta de la laringe, mayor laxi-
tud tisular y mas flexibilidad cartilaginosa
de las estructuras de soporte.

La reduccién de actividad de la mus-
culatura dilatadora faringea, fundamen-
talmente de los misculos geniogloso (pro-
yector de la lengua para delante y dilata-
dor), tensor del velo del paladar, genio-
hiodeo, esternohiodeo y en menor escala
de los musculos dilatadores del velo del
paladar, se ve aumentada en la fase REM
del suefio. Se dice que el SAOS (sindro-
me de apnea obstructiva del suefio) es una
enfermedad de la fase REM.

Cuando se mantiene la presién inspi-
ratoria negativa y no hay una apertura pre-
via faringea, lo que sucede unos 200 mili-
segundos antes™, se crea una resistencia,
o sea, un colapso a nivel de la orofaringe.
Esta situacién hace que aumente atin mas
la presién negativa originada por el dia-
fragma en mayor proporcién, para inten-
tar vencer dicha resistencia y lograr res-
pirar, este circulo vicioso sélo se rompe
con despertares mds electroencefalogra-
ficos que fisicos en lactantes.

La hipoxia, cuya tolerancia vendra me-
diada por la reserva de oxigeno(volumen
residual pulmonar) puede no activar los
mecanismos de respuesta metabdlicos du-
rante la ventilacién conductual, y ocasio-
nar una apnea central que pudiera ir se-
guida de otra obstructiva®?, si concurrie-
ran las causas de hipotonia de la muscu-
latura y colapso de la faringe.

El restaurarse la respiracién tras los
despertares puede faltar ocasionando una
muerte stbita. La repeticion de muchos
despertares a la larga compromete el me-
canismo que los ponen en marcha alar-
gando, agravando y perpetuando las ap-
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neas que en muchas ocasiones serfan la
causa de episodios aparentemente letales.

ETIOPATOGENIA

Las siguientes causas que expongo oca-
sionan apneas, aisladamente o formando
parte de sindromes mds complejos.

Cursan con apneas centrales(314

Lesiones del cerebro o troncocere-
brales. Sindrome de hipoventilacién alve-
olar central («sindrome de Ondine»), pri-
mario o secundario a lesiones del siste-
ma nervioso central. Malformacién tipo
Chiari-1 con siringobulbia, més que con
siringomielia, y en sindromes que la lle-
van incluida, como el de Klippel-Trenau-
nay. Miastenia gravis. Distrofia muscular
de Duchenne. Epilepsias parciales. En-
cefalopatias mitocondriales, como déficit
de carnitina-palmitil-transferasa, déficit
de carnitina, y déficit de acil-Co A deshi-
drogenasa de cadena media. Sindrome de
Leigh, etc.

Cursan con apneas obstructivas(.810.15.16)

1° Por factores mecanicos

Atresia de coanas o estenosis de la
apertura piriforme. Afecciones nasales co-
mo rinitis crénicas quimicas o infecciosas,
alteracién del tabique nasal, dilatacién de
cornetes, pélipos nasales. Epignatias. En-
cefaloceles. Anquilosis de la articulacion
temporomandibular. Paladar blando hi-
poténico y/o hipertréfico. Macroglosia.
Glosoptosis. Hipertrofia y alargamiento
de la tvula. Hipertrofia del anillo linfati-
co de Waldeyer. Tejido faringeo redun-
dante. Absceso retrofaringeo. Tumores y
quistes faringeos. Infiltracién grasa de la
faringe.
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Laringo y/o traqueomalacia. Mem-
branas laringeas y traqueales. Estenosis
traqueales. Compresiones internas o ex-
ternas a la tréquea. Cuerpos extrafios.

Reflujo gastroesofégico.

2° Por anomalias craneofaciales

Hipoplasia del macizo facial. Microg-
natia. Retrognatia. Cavidad faringea pe-
queiia.

Los sindromes més frecuentes que in-
cluyen anomalfas de las anteriores son de:
Down, Pierre-Robin, Treacher-Collins,
Klippel-Feil, Beckwith-Wiedemann, So-
tos, Simpson-Golabi-Behmel, Langer-Ge-
dion, Rett, acondroplasias, mucopo-lisa-
caridosis (S. de Hunter y de Hurler), ar-
tritis reumatoidea juvenil, etc.(7.

3° Por anomalias neuromotoras

Alteraciones motoras de la deglucién
y de la musculatura faringea. Pardlisis de
las cuerdas vocales. Cirugfa mediastinica
con afeccién de nervios frénicos. Hipe-
rreflexia vagal.

4° Por alteraciones metabdlicas
Sindrome de Prader-Willi. Hipotiroi-
dismo.

5° Por distrofias musculares
Atrofia muscular espinal. Dermato-
miositis. Miopatfas. Miastenias.

6° Por infecciones
Mononucleosis. Poliomielitis. Botulis-
mo. Infeccién por VSR. Tos ferina.

7° Por anomalias toracicas y de columna
Cifoescoliosis.

8° Por patologia cronica pulmonar
Displasia broncopulmonar



9° Por anomalias de origen genético

Puede heredarse una predisposicién
a disfunciones del control voluntario de
la respiracién, a dismorfias craneofacia-
les y a formar parte de un grupo familiar
de roncadores adultos con casos de
SMSL18.19),

Fuera aparte de las causas citadas hay
autores que nos transmiten experiencias
propias como Guilleminault, que en sus
primeros trabajos de lactantes con episo-
dios aparentemente letales22D encontré
que tenian apneas obstructivas o la des-
arrollaron posteriormente a su episodio
y unos afios después mostraron verdade-
ros trastornos del suefio. Otros autores en-
cuentran un patr(’)n de apneas obstructi-
vas secundarias a anomalias craneofacia-
les, macroglosia, micrognatia y retrogna-
tia en lactantes muertos stibitamente @223,

SMSL y EAL pueden tener una rela-
cién familiar con ascendientes afectos de
apneas obstructivas.

SINTOMATOLOGIA

E1 SAHOS (sindrome de apnea hipo-
apnea del suefio) presenta signos durante
el suefo y en vigilia, que difieren entre
lactantes y adolescentes, pero que pode-
mos agruparlos todos en:

Sintomas nocturnos10

El mayor trabajo respiratorio durante
el suefio se manifiesta con ronquidos con-
tinuos, que aparecen en cualquier postu-
ra, tanto en inspiracién como en espira-
cién, de gran volumen, acompafiados de
tiraje e incluso movimientos paradéjicos
del térax, que en lactantes muy inmadu-
ros pueden producir deformidades del es-
ternén y costillas, y a veces muestran cia-
nosis perinasobucal.

El suefio es intranquilo con sudoracién
mds o menos profusa, debido al gran tra-
bajo respiratorio que da sed alo largo de la
noche y fundamentalmente al levantarse.

Pueden dormir adoptando posturas ex-
trafias con el cuello en hiperextensién, y
las rodillas bajo del abdomen para con-
seguir una mejor permeabilidad de la via
respiratoria.

Es frecuente la enuresis nocturna.

Las apneas no manifiestan signos de
comienzo o finalizacién y se ven unidas a
alteraciones del ritmo cardiaco (bradicar-
dia sinusal, bloqueo A-V, y taquicardia co-
mo reaccién a la finalizacién de la apnea).

El aumento del tamafio adenoamig-
dalar no genera mayor niimero de apne-
as, pero si pueden ser mds prolongadas,
aunque se sospecha que debe haber fac-
tores afiadidos, al haber hipertrofias ade-
noamigdalares sin apneas(4.

Sintomas diurnos1029

Van desde una ausencia de signos a
presentar respiracién bucal dificultosa, rui-
dosa, que empeora con infecciones de las
vias aéreas superiores, y rinolalia.

En los lactantes puede haber un lige-
ro retraso en el sonrefr, en su actividad mo-
tora; suelen estar més irritables, a veces
son hiperactivos otras dormilones. Al co-
mer pueden tener dificultades para res-
pirar por lo que alargan las tomas de ali-
mentos.

Si el grado de obstruccién es impor-
tante conlleva acidosis respiratoria, hipo-
xia, hipercapnia y a la larga si se mantiene
la desaturacion puede complicarse con hi-
pertension pulmonar secundaria, arterial
y los més frecuentes en lactantes, cor pul-
monale. También se afecta el desarrollo
neuropsicol()gico. Se genera un retraso
pondero-estatural, por falta de secrecién
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de la hormona de crecimiento (GH) al fal-
tar, por los numerosos despertares, los pe-
riodos IIT y IV del sueiio NREM que es
donde se libera.

La exploracién nos aporta datos ana-
témicos anémalos, craneofaciales prima-
rios (retro y/o micrognatia, alteracién ar-
ticular mandibular), o secundarios (obs-
truccién nasal crénica, facies adenoide),
orales (macroglosia, glosoptosis mandibula
pequeia triangular, paladar ojival, paladar
blando alargado a veces hipertréfico, hi-
pertrofia amigdalar, etc.) y tordcico (de-
formidad de la caja)™.

Las futuras victimas de muerte siibita
del lactante muestran menos movimien-
tos corporales; los despertares son menos
frecuentes y menos largos, pasan mds
tiempo en suefio tranquilo que en suefio
agitado y éste es més frecuente al final de
la noche, pueden tener un umbral de des-
pertar més elevado que los normales y por
lo tanto con menos tendencia a desper-
tarse espontdneamente. Se sugiere que al-
gunos lactantes que murieron stbitamen-
te presentaron mayor niimero de apneas
que los normales, sobre todo en suefio agi-
tado, acompafadas de bradicardia y des-
aturacién arterial.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Como datos significativos obtendre-
mos del hemograma, poliglobulia; de la
gasometria, acidosis respiratoria, descen-
sos de la presién y saturacién de oxige-
no, y aumento de la presién de anhidri-
do carbénico. Hay autores que encuen-
tran elevaciéon de la ECA (enzima con-
vertidora de la angiotensina) cuando hay
patologfa cardiovascular afiadida®>.

Las radiograffas de partes blandas del
cuello muestran con relativa certeza el ta-
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maiio de las vegetaciones adenoides, pe-
ro nunca se ha podido correlacionar su ta-
marfio con el grado de obstruccién y me-
nos durante el suefio. Se discute la utili-
dad en nifios del estudio cefalométrico en
vias aéreas superiores(”.

Son muy dtiles la resonancia nuclear
magnética, sobre todo en las malforma-
ciones del sistema nervioso central, la to-
mografia axial computarizada, y el cine-
TAC, que reproduce con precision las vi-
as respiratorias durante la respiracion y en
las fases de apneas obstructivas.

Fibrorrinolaringoscopia® y fibro-
broncoscopia pueden mostrarnos la cau-
sa de la obstruccién, el lugar donde se pro-
duce, y cuando existe canal de succién po-
dremos, mediante pinzas, tomar muestras
para biopsiar.

Para el andlisis del suefio y deteccién de
apneas se emplean polisomnégrafos; los hay
con terminales respiratorios (movimientos
tordcico-abdominal, flujo nasobucal, y oxi-
metrfa), ademds de actimetria (analiza si se
estd en reposo o en movimiento), posicién
corporal (prono, supino, dectibitos latera-
les), receptor de ronquidos, pulso cardia-
coy electrocardiografia; los mas completos
incorporan derivaciones electrofisiol6gi-
cas como son electroencefalograma (habi-
tualmente con dos derivaciones), electro-
culograma (un terminal para el ojo derecho
y otro para el izquierdo, a un cm por arriba
y por abajo del borde externo ocular, res-
pectivamente) y electromiograma (sub-
mentoniano y/o tibial) también pueden in-
corporar un electrodo para realizar pHme-
tria esofédgica. Se suele acompafiar el exa-
men con un registro en video(cdmara de in-
frarrojos o de baja luz) para valorar los mo-
vimientos y el estado del suefio.

El flujo aéreo se hace con termistores
oronasales (resistencias térmicas) que ac-



tdan con el aire frio inhalado y el caliente
exhalado.

Dado que estos métodos de anélisis
poligraficos son caros, se emplea como al-
ternativa la pulsioximetria nocturna, efi-
caz para valorar la saturacién de oxigeno
y el pulso cardiaco, que ante desaturacio-
nes importantes y alteraciones del ritmo
cardiaco (bradi-taquicardia), nos puede
sugerir la posibilidad de apneas pero nun-
ca sirve para diagnosticarlas.

De menos uso estan la monitorizacién
audio-visual y la sonograffa.

TRATAMIENTO

Se utilizan medios farmacologicos, con
soporte mecanico y quirirgico.

Hoy dfa no hay tratamiento farmaco-
légico ideal para el tratamiento de las ap-
neas, lo tltimo son los antagonistas de la
serotonina2”. Lo mds habitual es el uso
de la cafeina (1,3,7- metilxantina) para las
apneas centrales, pues ejerce una excita-
ci6n directa y generalizada del sistema ner-
vioso central (SNC), con un aumento de
la respuesta de los quimioreceptores aun-
que puede generar taquicardia, agitacién
y vémitos. Consigue un mayor consumo
de oxigeno ya a las 48 horas de su inicio,
reduciendo la duracién y frecuencia de las
apneas®. Frente a la teofilina presenta
menos efectos secundarios sobre el SNC
y el aparato digestivo.

Cuando la cafeina no es eficaz, como
alternativa se puede emplear el Doxopram.
Se han empleado la medroxiprogesterona,
protriptilina y clomipramina, cuyas accio-
nes son suprimir la fase REM, cuando la
hipoxemia es muy severa. Hay que evitar
el uso de agentes desencadenantes o que
agraven el cuadro, como depresores res-
piratorios, sedantes, antihistaminicos, etc.®.

La oxigenoterapia nocturna a bajo flu-
jo estd muy controvertida, para algunos
prolonga las apneas, y para otros evitaria
la hipoxia y sus complicaciones; no obs-
tante parece eficaz en las apneas centra-
les y mixtas, no estando indicada en las
obstructivas®).

Como soportes mecdnicos se utiliza-
ron pulmones de acero, corazas de pre-
sién negativa y en los sindromes de hipo-
ventilacién alveolar central los marcapa-
sos diafragmdticos hoy han quedado su-
perados por la aplicacién de aire a presién
positiva, mediante CPAP (continous posi-
tive airway presure) adaptado a nifios®,
actuando a modo de vilvula neumatica
que evita el colapso de la faringe duran-
te el suefio, dilatdndola, e impidiendo el
ascenso diafragmdtico, mejorando la ca-
pacidad residual funcional, la relacién ven-
tilaci6n-perfusion e impidiendo el colap-
so alveolar®?. Emplea una mascarilla na-
so-bucal para introducir aire producido
por un pequeiio compresor. La presién
minima inicial la marca a 4 cm de agua,
pudiéndose subir de 1 en 1 cm hasta con-
seguir que desaparezcan las apneas. El
empleo de presion a dos niveles BPAP hay
autores que sélo la utilizan por razén de
incumplimiento con el CPAP®Y.

La CPAP automitica permite regular
la presién aplicable en funcién de pre-
sencia de ronquidos o simplemente resis-
tencia de las vias aéreas, lo que permite
aplicar menos cm de presion.

La mayor indicacién de CPAP es para
los nifios que no han respondido al trata-
miento quirtdrgico (adenoamigdalectomia)
o estdn a la espera de intervencién por
malformaciones craneofaciales. También
estd indicada en enfermedades neuro-
musculares, pardlisis cerebral y grave obe-

sidad.
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La alternativa quirdrgica es mds fre-
cuente en los nifios que en los adultos. Las
adenoamigdalectomias, logran hasta el
90% resolver la obstruccién al flujo aéreo
creada. Aunque intervenciones parciales
pueden resolver el problema de las apne-
as se recomienda la adenoamigdalectomia
bilateral.

Es necesaria la monitorizacién pos-
toperatoria en los nifios que sean meno-
res de dos afios, en presencia de SAOS
graves, anomalias asociadas(™32 (enfer-
medades neuromusculares, S.de Down,
alteraciones craneofaciales, e historia de
prematuridad con edad gestacional me-
nor de 37 semanas®?,

La traqueotomia sélo se emplea en ca-
sos muy graves, y la uvulofaringoplastia es
de escaso uso y cuando se ha hecho ha si-
do conjuntamente con adenoamigdalec-
tomias®. Los avances mandibulares, las
osteotomias del macizo facial, la gloso-
pexia y la cirugfa del tabique se hacen por
encima del afio de edad®.
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