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INTRODUCCION

El sindrome de la muerte sibita del
lactante (SMSL) es el diagnéstico atribuido
a la muerte repentina de un nifio de me-
nos de un afio de edad que carece de ex-
plicacién tras una investigacién completa,
que incluye la prictica de la autopsia, el
estudio del entorno donde ha ocurrido el
fallecimiento, la revisién de los sintomas
o afecciones que padecié el nifio antes de
la muerte, asi como cualquier otro dato
del historial clinico®.

Esta definicién significa que el diag-
néstico de SMSL se establece por exclu-
sién, cuando no encontramos una causa
que justifique el fallecimiento repentino
de un lactante, por lo que es necesaria una
profunda investigacién de cada caso de
muerte sibita del lactante a fin de escla-
recer y orientar las causas de la misma®.
Muchos de los estudios realizados duran-
te las dltimas décadas encaminados a in-
tentar explicar la etiopatogenia del SMSL
han servido para encontrar factores y si-
tuaciones de riesgo en relacién con el
SMSL, asi como para demostrar procesos
patoldgicos que explican algunas de las
muertes repentinas de un lactante «apa-
rentemente sano».
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Estos estudios han permitido un des-
censo significativo de las muertes achaca-
bles al SMSL en base a:
¢ Elreconocimiento de factores de ries-

go para el SMSL y la adopcién de me-
didas preventivas (el ejemplo més cla-
ro lo constituyen la efectividad de-
mostrada de las campatias «back to sle-
ep» de concienciacién respecto al cam-
bio de la postura de los lactantes al dor-
mir).

* También porque el nimero de nifios
que mueren de causas naturales no ex-
plicadas ha disminuido gracias a:

— Las mejoras sanitarias que han per-
mitido un diagnéstico y tratamien-
to més precoz en la patologfa del lac-
tante.

— La mejor identificacién y diagnésti-
co, incluidos los procedimientos y
estudios post-morten, de procesos
patolégicos que producen muertes
repentinas en el lactante, anterior-
mente atribuidas al SMSL, lo que
ha hecho aumentar la proporcién de
muertes sibitas del lactante de cau-
sa «explicable»®.

Dentro de estas causas explicables es

necesario resefiar la importancia de la in-



vestigacién exhaustiva de la muerte del ni-
fio, incluidos los estudios postmorten, a fin
de identificar causas «no naturales» del fa-
llecimiento. Varios autores* 3 apoyan la
idea de que es probable que muchos de
los nifios que atin se diagnostican de
SMSL sean realmente asesinatos que que-
dan sin aclarar. Asi Meadow® estudia a 81
nifios diagnosticados inicialmente de
SMSL (42) o fallecimiento por otras cau-
sas naturales (29), en los que mas tarde
pudo demostrarse que la muerte haba si-
do provocada, en la mayoria de los casos
por asfixia, siendo habitualmente la ma-
dre la responsable de ello.

Ao largo de los afios se han sugerido
miiltiples hipétesis sobre los posibles me-
canismos que originan el SMSL y se han
identificado diversos factores de riesgo®®
” (dormir boca abajo, colchones blandos
en la cuna, sobrecalentamiento, madre fu-
madora, lecho compartido, recién naci-
do pretérmino o bajo peso, etc.).

Actualmente la mayoria de los auto-
res reconocen para el SMSL una etiolo-
gia multifactorial, pudiendo considerar
que quizds no debiera entenderse como
una entidad patolégica independiente si-
no el resultado final de procesos diver-
sos. También es posible que diferentes
causas se combinen para llegar a una via
final comtin que conduce al lactante a
la muerte.

Dentro de las multiples hipétesis que
se han enunciado para explicar el SMSL
clasicamente han encontrado un mayor
arraigo aquellas que aluden a un origen
respiratorio, cardiovascular o nervioso por
disfuncién del tronco cerebral, y en ge-
neral todas ellas interrelacionadas con los
estados de suefio. Ademds expondremos
algunas otras de las teorfas patogénicas
propuestas para el SMSL.

ALTERACIONES EN EL PATRON
RESPIRATORIO

Durante mucho tiempo se consideré
la apnea como la base de la causalidad del
SMSL, debido a estudios que observaban
mayor incidencia de apneas prolongadas,
apneas de corta duracién y respiracién pe-
riédica en nifios con mayor riesgo de
SMSL, como los recién nacidos pretér-
mino.

Uno de factores que se ha considera-
do clave en la apnea es la inmadurez del
control respiraton'o, tanto central como en
la transmisi6n y ejecucién, con mayor vul-
nerabilidad de las dreas respiratorias bul-
bopontinas a mecanismos inhibidores cen-
trales o periféricos y una respuesta mds
lenta a los estimulos, con un tiempo de
conduccién cerebral mayor en los nifios
que presentan apneas que en aquellos que
no las tienen.

Otro factor que se ha referido en la gé-
nesis de la apnea del lactante® es el de los
reflejos que se originan en las vias respi-
ratorias superiores, que pueden alterar di-
rectamente el patrén respiratorio y des-
empefiar un papel fundamental tanto en
el inicio como en la terminacion de la ap-
nea. Las paredes de las fosas nasales, na-
so y bucofaringe y laringe, contienen gran
cantidad de terminaciones nerviosas sen-
soriales que pueden responder a diversos
estimulos, ésta serfa la explicacién de las
apneas producidas por estimulacién de los
quimiorreceptores situados en la laringe
tras regurgitacién de contenido géstrico
en las vias respiratorias o de la pausa cen-
tral, caracteristica de la apnea mixta por
inhibicién refleja de la contraccién dia-
fragmética debida al incremento de la pre-
sién negativa en la luz de las vias respira-
torias secundaria a una obstruccién de vi-
as aéreas superiores.
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Otro modelo para explicar la patoge-
nia de la apnea, inicialmente sugerido por
Thach® y modificado posteriormente por
Miller®, postula que la presién luminal
negativa que se genera durante la inspi-
racién puede causar el colapso de una fa-
ringe adaptable. Se ha demostrado la im-
portancia de los musculos de la via aérea
superior (geniogloso, genihioideo) para
mantener la permeabilidad de la via aé-
rea, por lo que un menor tono de los mis-
mos puede facilitar episodios de obstruc-
cion.

La actividad diafragmatica disminui-
da es un componente importante de la ap-
nea espontdnea asociada con la obstruc-
cién de las vias respiratorias, y ni la acti-
vidad del diafragma ni la del geniogloso
aumentan la resolucién de la apnea. Es-
to sugiere que las formas obstructiva y mix-
ta de apnea central son causadas por un
mecanismo comun, una reduccién en el
impulso central, que afecta al diafragmay
relaja los misculos de las vias aéreas su-
periores.

Actualmente se considera que la ap-
nea puede ser una manifestacion final en
el SMSL, pero no estd claro que sea la cau-
sa que dispara los sucesos que llevan a la
hipoxia y la muerte. Las alteraciones en el
patrén respiratorio, como respiracion pe-
riédica o apneas de corta duracién, son ca-
si universales en todos los lactantes y, sin
embargo, la presencia previa de apneas
prolongadas es muy baja en nifios que fa-
llecen victimas de un SMSL10),

Tampoco existe evidencia de relacién
causal entre las apneas de la prematuri-
dad y el SMSLV porque, aunque la in-
cidencia de SMSL es mayor en recién na-
cidos pretérmino, se correlaciona con la
edad gestacional y no con el antecedente
de apneas. Barrigton? encuentra una ele-
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vada incidencia de episodios de apnea
(91%), en registros de monitorizacién pre-
vios al alta, en recién nacidos pretérmi-
no (realizados en 187 nifios con peso al na-
cimiento inferior a 1.251 g); en el segui-
miento posterior de estos pacientes hasta
los 6-8 meses de vida ninguno fallecié. Va-
rios de los nifios de este estudio reingre-
saron por presentar patologia infecciosa
de vias respiratorias acompafiada de ap-
neas clinicas. Esto sugerirfa que en el lac-
tante pretérmino con apneas en el regis—
tro al alta existirfa una inestabilidad del
control respiratorio que puede ser puesta
de manifiesto nuevamente por la accién
de una infeccién respiratoria (por VRS u
otros patégenos respiratorios)‘

CONTROL CARDIACO

Las anomalias en el control de la fre-
cuencia cardiaca es uno de los factores que
se ha sugerido como causa del SMSL3),
En algunos nifios que fallecieron mientras
estaban monitorizados se observé bradi-
cardia severa como inicio de la fase que
llevaba al exitus.

Diversos autores han encontrado al-
teraciones cardiacas estructurales, congé-
nitas, infecciones y arritmias en las muer-
tes inesperadas en lactantes. Asi Dancea'?,
en un andlisis retrospectivo de las autop-
sias de nifios con muerte stbita entre los
7 dias a los 2 afios en Quebec, observa en
un 10% de ellas patologfa cardiaca, de las
que un nimero significativo (46%) no pre-
sentaban malformacién estructural y sélo
el 64% de las malformaciones y un 13%
de la patologia sin alteraciones estructu-
rales habian sido diagnosticados antes de
la muerte.

Varios investigadores han postulado
que la arritmia ventricular y el sindrome



de QT largo pueden ser responsables de
algunos casos de SMSL5.16) Schwartz(19),
en un amplio estudio prospectivo en re-
cién nacidos, a los que se realizé6 ECG du-
rante la primera semana de vida y a los que
se sigui6 hasta el afio de edad, encontré
que los nifios que posteriormente falle-
cieron de SMSL tenfan un intervalo QT
mayor que los supervivientes o los que fa-
llecieron de otras causas.

La prolongacién del intervalo QT ac-
tuarfa como un sustrato arritmogénico, por
alteraciones en la repolarizacién ventri-
cular, que requiere un «trigger» para el
desarrollo de arritmias amenazantes pa-
ra la vida. Este «disparador» puede ser
cualquier situacién de estrés con aumen-
to de la actividad simpdtica y elevacién de
catecolaminas.

La prolongacién del intervalo QT pue-
de originarse por dos mecanismos:

e Alteraciones en el desarrollo de la in-
ervacion simpdtica cardiaca en los pri-
meros meses de vida que produce un
disbalance en el control simpatico en-
tre zonas del corazén.

* Por una anormalidad genética: el sin-
drome de alargamiento del intervalo
QT (SQTL). Este sindrome es origi-
nado por un defecto en los canales i6-
nicos del corazén que produce altera-
ciones en el control de la repolariza-
cién ventricular. Se trata de una en-
fermedad familiar unida a mutaciones
genéticas, aunque Schwartz( descri-
be un caso de SMSL en cuyo estudio
molecular post-morten se identificé la
mutacién KVLQTTI, asociada al SQTL,
de aparicién «de novo» sin afectacién
del resto de la familia. Se han encon-
trado también otros defectos genéti-
cos como el SCN5A que se encuen-
tran en el 5-10% de los casos de

SQTL. En los portadores de esta mu-
tacién se ha observado aumento de la
frecuencia de trastornos cardiacos du-
rante el suefio y otro tipo de arritmia
denominada sindrome de Brugada que
ha sido asociada, al igual que el SQTL,
como causa potencial del SMSL. Se
estima(®® que aproximadamente el 2%
de los casos de SMSL son portadores
de la mutacién SCN5A.

Ademis se ha postulado en la patoge-
nia del SMSL la respuesta anormal del sis-
tema nervioso auténomo en el control cir-
culatorio ante diversos estimulos. Entre
éstos estarfa la posicién al dormir en pro-
no; asi Chong'» encuentra en un estudio
de nifios a término, con una media de edad
de 7.9 semanas, que el dormir en posicién
de prono produce diversas alteraciones en
el control circulatorio: disminucién del to-
no vasomotor con vasodilatacién periféri-
ca, aumento de la temperatura de la piel,
menor tension arterial y bradicardia. Si es-
te efecto se asocia con una falta de res-
puesta de los barorreceptores podria lle-
var a un nifio vulnerable a un inadecuado
retorno venoso, pobre perfusién pulmo-
nar e hipoxia.

DISFUNCION DEL TRONCO CEREBRAL

La disfuncién del tronco-encéfalo co-
mo origen del SMSL se ha venido bara-
jando desde que en 1976 Naeye encuen-
tra astrogliosis en el 50% de las victimas
de SMSL. Posteriormente, Kinney y Fi-
liano describen alteraciones de los siste-
mas neurotransmisores: nicotinico-coli-
nérgico, catecolaminérgico y de opidceos
endégenos, y deficiencias en el acopla-
miento a los receptores muscarinicos de
ciertas células del nicleo arcuato y en re-
giones relacionadas del tronco, una zona
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que se considera involucrada en la res-
puesta ventilatoria a la hipercapnia, los
quimiorreceptores y en el control cardio-
vascular20),

Como consecuencia de anomalias en
el desarrollo o retraso madurativo de las
estructuras del tronco cerebral que afec-
tan al control cardiorrespiratorio, res-
puestas del despertar asfictico o sensibili-
dad de los quimiorreceptores, se puede
producir alteracién en los mecanismos de
control homeostitico, con el consiguien-
te compromiso de funciones vitales®. Es-
to se traducirfa en un aumento de apneas
o respiracién periédica durante el suefio
y en disminucién de la sensibilidad de los
quimiorreceptores ante situaciones de hi-
poxia o hipercapnia, con escasa capacidad
para despertarse ante ellas.

Dentro de las teorfas que sefialan a al-
teraciones del tronco cerebral como cau-
sa del SMSL podemos encuadrar a las hi-
potesis de triple riesgo(2”.

De acuerdo con esta hipétesis el
SMSL se produce cuando inciden en un
lactante simultdneamente tres circuns-
tancias:

* Una vulnerabilidad subyacente en el
control homeostitico.

*  Un periodo critico del desarrollo en
relacién con el control homeostatico,

y
¢ Un factor externo que aumenta la vul-

nerabilidad subyacente del nifio y ac-

tda como desencadenante.

Varios autores como Wedgwood (1972),
Rogmun y Saugstad (1993) han propues-
to este esquema del triple riesgo con lige-
ras variaciones. Kinney y Filiano, en 1994,
anaden el origen prenatal del proceso, he-
cho que ha sido recogido por el National
Institute of Child Health and Development
(NICHD) en su Plan Estratégico 2000, en
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el que se establece el SMSL como una pa-
tologia del desarrollo con origen en altera-
ciones durante el desarrollo fetal @,

Filiano y Kinney basan su evidencia
sobre el origen prenatal en: 1) la existen-
cia de sutiles anomalias del SNC y/o sis-
témicas detectadas en las victimas del
SMSL por métodos de estudio rigurosos
o cuantitativos en la autopsia; 2) anomali-
as neonatales en la funcién neurolégica
o0 autonémica en al menos algunas futuras
victimas de SMSL, 3) anomalfas postna-
tales en el llanto, patrones cardiacos o ven-
tilatorios, en algunas futuras victimas del
SMSLy 4) factores maternos y relaciona-
dos con el embarazo asociados con au-
mento del riesgo de SMSL. Juntos, estos
factores de riesgo apuntarian a un inade-
cuado ambiente intrauterino, y sugerirfan
que los mecanismos de riesgo de SMSL
se desarrollan en la vida fetal.

Un trabajo reciente de Guntherton®V
refuta todas estas evidencias sobre el ori-
gen prenatal del SMSL en base a que no
existe ningin método conocido para po-
der determinar si las anomalias de los neu-
rotransmisores tienen ese origen prenatal;
s6lo sabemos que ocurren al menos 4 dias
antes de la muerte, y que no tienen signi-
ficacién més especifica que la astrogliosis.
La evidencia es contraria a una injuria pre-
natal como factor frecuente de SMSL, por-
que estudios neonatales de control venti-
latorio en pacientes que més tarde falle-
cieron por SMSL han sido normales.

También es dificil aceptar la explica-
cién de Filiano y Kinney respecto a la dis-
tribucién de la edad de la muerte en el
SMSL. Ellos postulan que el periodo en-
tre 1y 6 meses, la época de la mayorfa de
los fallecimientos por SMSL, representa
un momento de inestabilidad para vir-
tualmente todos los sistemas fisiolégicos



y de una mayor reorganizacién del siste-
ma nervioso auténomo. Realmente en es-
te intervalo se demuestra mucha menos
inestabilidad que en el periodo neonatal,
momento en el que se producen la mayo-
ria de las muertes por defectos congéni-
tos y anemia materna severa, y no por
SMSL.

ALTERACIONES DEL SUENO Y DE LA
CAPACIDAD DE DESPERTAR

La idea de una intima relacién entre
el SMSL y el suefio ha sido un punto de
vista prevalente durante muchos afios, de-
rivada del hecho de que la gran mayoria
de los nifios que fallecen por SMSL lo ha-
cen durante el suefio®. La deficiente ca-
pacidad de despertar podria ser un im-
portante escalén en los mecanismos que
llevan al SMSL, ya que el despertar pue-
de ser una respuesta protectora frente a
condiciones peligrosas o efectos nocivos
que puedan ocurrir durante el suefio.

El centro de control del suefio est4 in-
timamente relacionado anatémica y fun-
cionalmente con otros centros determi-
nantes en la regulacién de las funciones
corporales como el centro respiratorio, el
del control cardiovascular, o de la tempe-
ratura. Es fécil, por tanto, entender la in-
fluencia del estado de suefio en estos cen-
tros, observindose que las apneas ocurren
més frecuentemente durante el suefio ac-
tivo (suefio REM) e indeterminado (tran-
sicional)®, momentos en que se presenta
variabilidad de la ritmicidad respiratoria
con patrones respiratorios irregulares,
Ademds, otros factores pueden aumentar
la vulnerabilidad de los lactantes a la ap-
nea durante el suefio activo: los movi-
mientos asincrénicos de la pared toréci-
ca que reducen el volumen pulmonar, pu-

diendo deteriorar la oxigenacion, y el au-
mento compensador de la actividad del
diafragma que puede predisponer a fati-
ga diafragmatica y colapso de las estruc-
turas de las vias respiratorias superiores.

Durante la fase de suefio REM tam-
bién se ha observado disminucién del to-
no muscular y menor respuesta a los re-
ceptores de estiramiento y a la hipercap-
nia, asi como®® anomalias en el control
autonémico cardiovascular con alteracién
en la variabilidad de la frecuencia cardia-
cay tensién arterial, y aumento del um-
bral de despertar.

El mayor tiempo de suefio REM en
los primeros meses de vida serfa una cir-
cunstancia que explicarfa la mayor sus-
ceptibilidad al SMSL en esta etapa.

En nifios con alto riesgo de SMSL® se
observa menor respuesta al despertar fren-
te a la hipoxemia e hipercapnia y menos
frecuencia de despertares espontdneos.

Uno de los factores que pueden influir en
la mayor incidencia de SMSL en los nifios que
duermen en decibito prono es que esta pos-
tura se asocia con una menor reactividad a los
estimulos ambientales®) durante el suefio REM
y un aumento del umbral de despertar en to-
das las fases del suefio. La maxima diferencia
de dicho umbral entre los nifios colocados en
posicién de prono o supino se presenta a la edad
de 2-3 meses, el periodo de mayor riesgo de
SMSL. De otra parte, la posicién de supino se
asocia con mayor variabilidad de la frecuencia
cardiaca, mayor nimero de episodios de des-
pertar®, aumento del tiempo de vigilia, menos
periodos de suefio y mayor gasto metabdlico.

Simpson®¥ relaciona el riesgo de
SMSL con la falta de suefio por el estrés.
La deprivacién o fragmentacién del sue-
no requiere un periodo de recuperacion
o «fase de rebote», durante el cual se ob-
serva un suefio mds profundo, con menos
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«despertares» y disminucién del tono mus-
cular en las vias aéreas superiores con la
consiguiente posibilidad de obstruccién
de las mismas. Cuando circunstancias de
estrés producen una importante alteraciéon
del suefio y subsiguiente fatiga, el fallo en
los mecanismos de despertar para restau-
rar el tono muscular y vencer la obstruc-
cién puede conducir al SMSL.

REINSPIRACION DEL AIRE EXHALADO

Uno de los mecanismos propuestos pa-
ra explicar la patogenia del SMSL, mien-
tras el nifio duerme en prono, es la reins-
piracién del CO; exhalado. Cuando el lac-
tante se encuentra con la cara apoyada SO-
bre una superficie semipermeable al gas,
el CO; expirado se va acumulando en el
lecho y, en las inspiraciones sucesivas el
aire presentard un mayor contenido en
di6xido de carbono y una disminucién gra-
dual del oxigeno, hechos que de mante-
nerse pueden llevar al lactante a la muer-
te. Bolton et al.2? desarrollaron un mo-
delo mecénico simulando el sistema res-
piratorio de un nifio para medir este fe-
némeno, observando que cuando el mo-
delo se coloca con la cabeza boca abajo so-
bre distintos materiales utilizados habi-
tualmente en las camas, se produce una
considerable reinspiracién de aire con acu-
mulacién de COs. La respuesta fisiol6gi-
ca normal a la reinhalacién de diéxido de
carbono serfa la estimulaci6n, en respuesta
ala hipoxia y la hipercapnia, del aumento
de la ventilacién, el movimiento y el des-
pertar. Pero en estudios realizados por Bol-
ton se observa que el 2% de la poblacién
infantil puede tener una respuesta inade-
cuada al incremento de las concentracio-
nes de CO; inspirado e hipoventilacién pa-
radéjica en respuesta a la hipoxia. Si al-
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guno de estos nifios duerme en dectibito
prono con materiales en la cama que difi-
culten una dispersién adecuada del gas ex-
pirado, esta falta de respuesta puede lle-
varle a la muerte. Esto podria ocurrir igual-
mente en otros nifios en los que se han ob-
servado deficiencias en la ventilacién y en
las respuestas de despertar.

SOBRECALENTAMIENTO

Tras un estudio de publicaciones an-
teriores sobre la relacién entre el estrés
térmico y el SMSL, Guntheroth®® en-
cuentra una fuerte asociacién entre la re-
gulacién térmica y el control ventilato-
rio, especificamente con apnea prolonga-
da. Se ha propuesto a las interleuquinas
como los mediadores humorales, libera-
dos por infeccién o estrés térmico, que
provocarian vasoconstriccion periférica,
aumento del metabolismo y alteraciones
en la termorregulacién y en el control res-
piratorio que pueden llevar a apnea pro-
longada. Algunos autores han incluido el
estrés térmico dentro de la hipétesis de la
reinspiracién de COs, pero existen diver-
sos factores de riesgo para el SMSL aso-
ciados con el estrés térmico no explicables
con dicha teoria, lo que harfa suponer dos
mecanismos diferentes, aunque posible-
mente relacionados en un proceso que lle-
va al exitus a través de un fallo en el des-
pertar o una alteracién respiratoria.

INFECCION Y SMSL

Varios factores sugieren un papel de la
infeccion en la patogénesis del SMSL: 1)
su mayor incidencia en invierno y prima-
vera, cuando aumentan las infecciones res-
piratorias y enfermedades gastrointesti-
nales; 2) el pico de incidencia del SMSL se



produce en el momento de la caida de la
inmunidad transmitida por la madre y la
primera exposicién a la mayorfa de los pa-
tégenos, y 3) la asociacién del SMSL con
infeccién reciente de las vias respiratorias
altas y gastrointestinales. Este papel de la
infeccién en la génesis del SMSL también
parece sugerido por el hallazgo de cambios
inflamatorios a diferentes niveles del trac-
to respiratorio y elevacién de citoquinas in-
flamatorias y/o anticuerpos frente a pato-
genos en diversos tejidos o liquidos corpo-
rales de pacientes fallecidos por SMSL0.

El mecanismo propuesto para expli—
car el papel de la infeccién en el SMSL
incluye: teorfas que implican a la obs-
truccién parcial de la via aérea por infec-
cién respiratoria que puede llevar a alte-
raciones del despertar del suefio, estrés
por deprivacién de suefio, o apnea; y te-
orfas que buscan la causa en una respues-
ta inflamatoria generalizada con cambios
en el sistema nervioso central inducidos
por citoquinas. Los estudios a menudo
muestran implicacién de agentes infec-
ciosos en conjuncién con otros cofactores
(madre fumadora, posicién al dormir). Ac-
tualmente no existen evidencias directas
que justifiquen estas teorfas.

COMPRESION DE LAS ARTERIAS
VERTEBRALES

Se ha implicado también como uno de
los mecanismos causantes del SMSL la
compresién de las arterias vertebrales por
los movimientos del cuello, que podria
producir isquemia del troncoencéfalo.

Mediante angiografia, se ha demos-
trado en adultos sanos que los movimien-
tos de rotaci6n de la cabeza pueden com-
primir las arterias vertebrales. En nifios,
estudios angiogrificos y del flujo vascular

post-mortem, o histopatoldgicos® han en-
contrando evidencias de que tanto la ex-
tension como la rotacién del cuello pue-
den comprimir las arterias vertebrales.

En lactantes que presenten anomalfas
estructurales de las arterias en la base del
crémeo con inadecuado flujo cerebral com-
pensatorio, o con factores de riesgo que
condicionen una reduccién significativa en
el flujo vertebrobasilar o en la vasodilata-
cién compensadora, la compresién de las
arterias vertebrales puede causar isquemia
aguda del tronco-encéfalo y muerte.

Esta hipétesis explicarfa el mayor ries-
go del lactante cuando duerme en deci-
bito prono por la tendencia a rotar o ex-
tender el cuello para mantener libre la via
aérea, movimientos que pueden producir
compresion de las arterias vertebrales. Da-
do que los lactantes menores de un mes
no tienen atin capacidad de rotar o exten-
der la cabeza en grado suficiente para pro-
ducir compresién de las arterias verte-
brales y los mayores de 6 meses tienen
desarrollada una proteccién anatémica del
cuello que en general les impide la com-
presién de las arterias ante dichos movi-
mientos, seria explicable la escasa inci-
dencia del SMSL entre los nifios menores
de 1 mes o mayores de 6 meses.

DEFECTOS DEL METABOLISMO

El SMSL se ha relacionado con di-
versos defectos del metabolismo, en par-
ticular con trastornos de la betaoxidacién
mitocondrial de los dcidos grasos, ademds
de con enfermedades del ciclo de la urea,
acidurias organicas (acidemia metilmal6-
nica, propidnica, isovalérica), trastornos
del metabolismo del piruvato y de la ca-
dena respiratoria y trastornos del meta-
bolismo de los hidratos de carbono.
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Estos trastornos pueden ser causa de
muerte repentina en el lactante, y duran-
te muchos afios los nifios fallecidos por es-
ta causa han podido ser erréneamente
diagnosticados de SMSL. Hoy en dia, gra-
cias a las mejoras en el conocimiento y po-
sibilidades diagnésticas de estas entidades
podemos «explicar» el fallecimiento de es-
tos nifios por una enfermedad concreta,
con lo que a la luz de la definicién de
SMSL no pueden ser considerados como
tal, al dejar de existir una de las premisas
de la misma: muerte que «carece de ex-
plicacién».

EPILEPSIA Y SMSL

En los primeros meses de vida las cri-
sis epﬂépticas pueden presentarse con una
sintomatologfa no habitual, como pausas
de apnea con atonfa y subsiguiente hipo-
xemia, sin movimientos de extremidades®2).
El registro electroencefalogrifico aislado
puede no mostrar actividad paroxistica in-
tercritica, siendo necesario practicar un re-
gistro continuado para evidenciarla. Cuan-
do estos episodios coexisten con otro tipo
de crisis el diagndstico es sencillo pero si,
aunque de forma infrecuente, la crisis de
apnea se presenta de forma aislada como
tinica manifestacion epiléptica o como ini-
cio de una epilepsia, el diagndstico pue-
de pasar inadvertido y el lactante fallecer
de forma stbita e inexplicada.

RELACION CON EL HELICOBACTER PYLORI

Una relacién etiolGgica propuesta re-
cientemente ha sido la asociacién del
SMSL con el Helicobacter pylori. Kerry
cols.®¥ en el examen retrospectivo de las
autopsias de 32 casos de SMSL y 8 con-
troles, estudian con técnicas de PCR la
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existencia del H. pylori en estémago, trd-
queay pulmén, constatindola mediante la
presencia de las secuencias genéticas ureC
y cagA del H. pylori en las muestras de
DNA obtenidas de estos tejidos. Se en-
cuentra una asociacién altamente signifi-
cativa entre el SMSL y la presencia de al-
guno de estos genes del H. pylori (28 de
los 32 casos de lactantes fallecidos de
SMSL fueron positivos para uno o los dos
genes en uno o mds tejidos, frente a un tni-
co caso en los controles). La teoria pato-
génica, propuesta por los autores, que pre-
tende explicar c6mo la infeccién por H.
pylorilleva al lactante a la muerte se basa:
de un lado, la aspiracién de contenido gés-
trico con elevadas cantidades de ureasa que
subsiguientemente se deposita en el al-
véolo y puede llevar a la produccién de
amonio por hidrélisis de la urea plasmati-
ca; y, por otra parte, en la produccién de
interleukina 1 en la mucosa géstrica pue-
de producir fiebre y aumento del suefio
profundo, lo que en combinacién con el
aumento de amonio en sangre y otros fac-
tores como el sobrecalentamiento o la po-
sicién de prono puede ser letal.

Este trabajo ha sido muy cuestiona-
do por diversos autores®-3% tanto desde
el punto de vista metodolégico: grupo con-
trol muy pequefio y que habia recibido an-
tibioterapia intravenosa a altas dosis en los
dias previos al exitus, mientras que el gru-
po de SMSL no recibi6 antibioterapia; po-
sible contaminacién por H. pylori duran-
te la reanimacién o la autopsia, sospecha-
do por la elevada incidencia de H. pylori
en estos nifios respecto a las cifras de in-
cidencia entre nifios menores de un afio;
utilizacién de métodos no especificos pa-
ra la identificacién del H. pylori. Igual-
mente cuestionado en base a la hipGtesis
patogénica que plantea, y ademés por es-



tablecer una relacién de causalidad en lo
que puede ser sélo una simple asociacién,
por otro lado no encontrada por otros au-
tores®9),
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