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La muerte súbita sigue siendo una de las principa-
les causas de éxitus en los países industrializados. 
En este contexto, el síndrome de muerte súbita 
del lactante (SMSL), la principal causa de muerte 
inexplicable durante el primer año de vida, sobre 
todo en los seis primeros meses cuando tienen 
lugar hasta el 85% de los casos, representa sólo 
un pequeño porcentaje dentro de ella, pero con 
unos desvastadores efectos en las familias que 
lo sufren. Aunque las tasas de mortalidad varían 
considerablemente de un país a otro y dentro de 
nuestro propio país de unas Comunidades Autó-
nomasa otras, seguimos sin encontrar respuesta a 
estas aparentes discrepancias, que bien pudieran 
tener su origen en una falta de consenso a la hora 
de hallar una definición de SMSL satisfactoria para 
todos. 

Conocemos a día de hoy que algunos antece-
dentes de estos niños, como la prematuridad 
y el bajo peso al nacimiento, los embarazos 
múltiples y sobre todo la existencia de otros 
familiares afectados, constituyen importantes 
factores favorecedoresde SMSL. La constata-
ción de ciertas prácticas de riesgo, como dormir 
boca abajo, mantener elevadas temperaturas en 
el dormitorio, utilizar colchones excesivamente 
blandos y la presencia de hábito tabáquico en 
la madre, se convierten en relevantes signos de 
alerta que, en su mayor parte, son susceptibles 
de prevención.  

Recientes estudios han conseguido demostrar que 
un porcentaje no desdeñable de muertes atribui-
das al SMSL y que habían sido etiquetadas como 
inexplicables, fue debido realmente a trastornos 
genéticos relacionados con mutaciones en los 
genes involucrados en el trasporte del calcio a 
nivel cardíaco, posibles de identificar por “necrop-
sia molecular” o de detectar preventivamente en 
otros miembros de la familia. Estos avances, entre 
otros, han propiciado un amplio debate socio-
político, que ha sobrepasado al mundo científico, 
sobre la oportunidad de realizar cribados electro-
cardiográficos a los niños potencialmente expues-
tos, por otra parte, totalmente asintomáticos.  

El Grupo de Trabajo de la Muerte Súbita Infantil 
de la AEP (GTMS) fue creado en el año 2009 en 
sustitución del GT para el estudio del Síndrome 
de Muerte Súbita del Lactante (SMSL). Duran-
te los últimos cuatro años ha sido dirigido por la 
doctora Isabel Izquierdo, que ha sabido coordinar 
con acierto a un selecto grupo de profesionales 
compuesto por pediatras, neonatólogos, anato-
mopatólogos, cardiólogos y forenses, quienes han 
desarrollado una importante labor divulgativa diri-
gida tanto a los miembros de la AEP, como al resto 
de la comunidad científica y a la población general, 
con el doble objetivo de intentar dar respuesta al 
enigma de las muertes súbitas en pediatría, con 
la vista puesta en una posible erradicación del 
SMSL. 

 
Prólogo
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Conscientes de que la información es el único 
camino para alcanzar una adecuada educación 
sanitaria y ser realmente efectivos en la preven-
ción, el GTMS de la AEP ha tomado la iniciativa 
de ofrecernos esta renovada edición del Libro 

Blanco de la Muerte Súbita. A la hora de abordar 
el diseño de la obra, el GTMS ha acometido la 
labor de poner al día las ediciones precedentes 
del Libro Blanco del SMSL de 1996 y 2003 res-
pectivamente (lo que justifica que se catalogue 
como 3ª edición), incluyendo además, entre otros 
temas relacionados con la muerte súbita infantil, 
las aportaciones más recientes desde el punto 
de vista cardiológico, infeccioso, neurológico, 
metabólico, ORL, digestivo e inmunoalérgico que 
han contribuido a desenmarañar este enigmáti-
co proceso. Se ha conseguido así ofrecer una 
obra multidisciplinaria en la que sus más de 50 
autores, seleccionados todos ellos atendiendo 
exclusivamente a criterios científicos contrasta-
dos, ha permitido editar un libro valioso en lengua 
castellana, que compendia “el estado del arte” en 
su campo y que, por su claridad expositiva, es 
fácilmente asequible y consecuentemente muy 
atractivo.  

Especialmente útiles para la labor del pediatra me 
parecen los capítulos dedicados a cómo debe ser 
su actuación ante una muerte súbita y los aspectos 
psicológicos implicados en la misma, así como a 
la forma de intervenir con los padres y familias 
cuando un hecho de estas características tiene 

lugar. No podía faltar la visión del problema por 
parte de los padres, protagonistas involuntarios del 
drama, y quién mejor para ello que la presidenta 
de la Asociación para la prevención de la MSL de 
Madrid, Palmira Villegas. 

Quiero agradecer a los componentes del GTMS y 
especialmente a su coordinadora, Isabel Izquierdo, 
el honor de haberme brindado la oportunidad de 
prologar estanueva edición del Libro Blanco de 

la Muerte Súbita Infantil, lo que me permite, en 
nombre de los pediatras españoles, transmitirles 
mi gratitud por la meritoria labor que han llevado 
a cabo en defensa de esta crucial parcela de la 
pediatría preventiva. La buena labor de la editorial 
Ergon ha estado presente en el diseño y la pre-
sentación de la obra.  

Deseo que este libro tenga todo el éxito que se 
merece, entre otras razones porque implica la cul-
minación de un ambicioso proyecto formativo de 
gran trascendencia para la pediatría de nuestro 
país y, me atrevería a decir, de la pediatría de habla 
hispana, lo que me permite augurar que también 
allí será muy bien recibido. Desde la AEP no esca-
timaremos esfuerzos para que este libro tenga la 
divulgación que se merece y desde este prólogo 
anuncio nuestra intención de traducirlo también 
a lengua inglesa.

 Serafín Málaga Guerrero
 Presidente de la AEP
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Conceptualmente se han utilizado diversas defi -
niciones de muerte súbita. La muerte súbita es 
una muerte natural que ocurre instantáneamente 
o dentro de la primera hora desde el comienzo de 
los síntomas, en un paciente con enfermedad pre-
via conocida o sin ella, pero que en el momento y 
la forma de la muerte son totalmente inesperados. 
Los tres términos en los que se apoya cualquier 
defi nición de muerte súbita son: natural, inespera-
da y rápida. Desde el punto de vista epidemiológi-
co, es útil extender el tiempo límite para la muerte 
biológica a 24 horas después del comienzo de 
un proceso patológico que puede conducir a un 
daño irreversible que produzca la muerte. Hay dos 
periodos en la vida en los que se centra la mayor 
incidencia de muerte súbita: en los primeros 6 
mese de edad y entre los 35-70 años, en ambos 
grupos existe un predominio de varones. 

El Síndrome de la Muerte Súbita del Lactante se 
defi ne como: “Muerte súbita de un niño de menos 
de un año de edad, que ocurre aparentemente 
durante el sueño y que permanece sin explica-
ción después de la realización de una minuciosa 
investigación post mórtem, que incluye la práctica 
de la autopsia, examen del lugar del fallecimiento 
y revisión de la historia clínica”.

Muerte Súbita Explicada: aquella muerte súbita e 
inesperada en la que tras un estudio exhaustivo post 
mórtem se encuentra una causa que la justifi ca.

La muerte fetal tardía, según la OMS, se defi -
ne como “la muerte acaecida a las 28 semanas 
de gestación o después, antes de la expulsión 
completa o extracción del cuerpo de la madre 
del producto de la concepción. La muerte se 
señala por el hecho de que el feto no respira 
o no muestra cualquier otro signo de vida, tal 
como el latido cardiaco, la pulsación del cordón 
umbilical o el movimiento efectivo de músculos 
voluntarios”.

En 1991 se constituyó dentro del seno de la Aso-
ciación Española de Pediatría, el “Grupo de Trabajo 
para el Estudio y la Prevención del Síndrome de la 
Muerte Súbita del Lactante”, con la intención de 
divulgar el tema dentro de la sociedad, desmitifi car 
su existencia y aunar los esfuerzos multidiscipli-
nares de las diferentes especialidades implicadas: 
pediatras, forenses, patólogos, epidemiólogos, 
neurofi siologos, cardiólogos bioquímicos, inves-
tigadores, psiquiatras, psicólogos, enfermeras, 
trabajadores sociales, etc.

En 1996, el Grupo de Trabajo, junto con otros pro-
fesionales sensibilizados, publicó el primer Libro 
Blanco sobre el SMSL; fue el primer libro sobre 
el tema escrito en castellano, ofreció una revisión 
actualizada de la mayoría de temas relacionados 
con el SMSL y aportó los diferentes protocolos de 
actuación ante un caso de muerte súbita y también 
de su prevención.

Prefacio
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La gran aceptación que tuvo el Libro Blanco hizo 
que en el año 2003 se publicara una actualización 
del mismo en su segunda edición.

En verano de 2004, con la publicación de la Cla-
sifi cación de San Diego se hizo patente la nece-
sidad de utilizar una óptica multidisciplinar en la 
evaluación de los casos de SMSL. En el 2006, tras 
la celebración del VI Simposium Nacional sobre 
el Síndrome de la Muerte Súbita del Lactant, en 
la Ciudad de la Justicia en Valencia, y en el 55 
Congreso de la Asociación Española de Pediatría, 
se creó el Grupo de Trabajo Multidisciplinar para 
el Estudio y Prevención del SMSL, integrado por 
pediatras expertos en el SMSL y su prevención, 
forenses y patólogos forenses de los Institutos 
de Medicina Legal de Valencia y profesionales de 
distintas instituciones: microbiólogos, expertos 
en metabolopatías, psicólogos clínicos (ASMI) y 
cardiólogos con especial interés en cardiopatías 
hereditarias. Se elaboraron protocolos de actua-
ción, recogiendo variables clínico epidemiológicas 
de interés y volcando toda la información recogida 
de forma prospectiva con el modelo de San Diego 
en el primer registro con datos fi ables acerca del 
SMSL en la Comunidad Valenciana. El germen 
del estudio multidisciplinar de la MS estaba sem-
brado y poco después este grupo se integró en 
otro mayor, “la Unidad de Valoración del Riesgo de 

Muerte Súbita Familiar”, dirigida a ofrecer un abor-
daje integral a las familias afectadas por la MSC 
de causa potencialmente hereditaria. Con ayudas 
de investigación del Instituto de Salud Carlos III 
se puso en marcha la valoración de las familias 
con algún episodio de MS (desde pérdidas fetales 
tardías hasta los 55 años) donde pudiera sospe-
charse la presencia de una cardiopatía heredita-
ria. Se consiguió el necesario respaldo científi co 
del Ilustre Colegio de Médicos de Valencia y la 
Sociedad Valenciana de Cardiología e institucio-
nal del Hospital Universitario y Politécnico La Fe 
de Valencia, de la Conselleria de Sanidad y de la 
Conselleria de Justicia. Poco después se fi rmó un 
convenio de colaboración entre los Institutos de 
Medicina Legal de la Comunidad Valenciana con 

los Servicios de Cardiología del Hospital Universi-
tario y Politécnico La Fe de Valencia y el Hospital 
General de Alicante en materia de MS (DOCV 
2008/8199), siendo éste el marco legal obtenido 
para el fl ujo de información del expediente judicial 
de los casos índice (sujeto a secreto sumarial) a 
los profesionales sanitarios implicados en cada 
caso.

En el año 2009 se constituyó ofi cialmente y dentro 
del seno de la Asociación Española de Pediatría, 
presidida por el Dr. D. Serafín Málaga Guerrero, 
el nuevo “Grupo de Trabajo de la Muerte Súbita 
Infantil de la AEP” con la intención de prevenir, 
estudiar y divulgar la muerte súbita desde la gesta-
ción hasta completar la edad pediátrica, incluyen-
do en el mismo el complejo tema del Síndrome de 
la Muerte Súbita del Lactante. Entre sus objetivos 
destacan la creación de equipos multidisciplinares 
para el estudio de la muerte súbita en las diferen-
tes Comunidades Autónomas, así como publicar el 
libro blanco de la Muerte Súbita Infantil en el que 
se incluyera, además, una actualización de las edi-
ciones previas del “Libro blanco sobre el SMSL”.

Esta tercera edición del Libro Blanco de la Muerte 
Súbita Infantil está estructurada en dos partes. La 
primera está compuesta por los 25 capítulos revi-
sados y actualizados por sus respectivos autores y 
colaboradores de diferentes disciplinas y hospita-
les del territorio nacional, organizados en bloques 
relacionados entres sí. Se ha incluido un capítulo 
sobre la muerte fetal tardía, un bloque de capítu-
los actualizados sobre el Síndrome de la Muerte 
Súbita del Lactante, otro bloque sobre entidades 
relacionadas con la muerte súbita infantil, una serie 
de capítulos relacionados con la investigación 
post mórtem, la clasifi cación de la muerte súbita 
e implicaciones médico-legales, cómo actuar ante 
un caso de muerte súbita y el abordaje psicológico 
de las familias afectadas.

La segunda parte comprende una serie de anexos 
de aspecto más práctico como son: la encuesta 
epidemiológica del SMSL, protocolo de recogida 
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de muestras en el hospital tanto en sala de hospi-
talización como en puertas de urgencia y la recogi-
da de muestras en el feto muerto, la Clasifi cación 
de San Diego del Síndrome de la Muerte Súbita 
del Lactante y un área de información a padres 
en la que se dan las recomendaciones sobre el 
“Ambiente seguro para dormir” y las estrategias 
de prevención del SMSL.

Mención especial, merece destacar la magnífi ca 
e inestimable colaboración mostrada por la Junta 
Directiva de la AEP especialmente por el Presiden-
te, Dr. D. Serafín Málaga Guerrero, y el Vicepresi-
dente primero, Dr. D. Antonio Nieto García, lo que 
refl eja el interés y empeño que siempre han mos-
trado con el Grupo de Trabajo de MSI. Asimismo, 
quiero agradecer a todo el equipo administrativo 

de la AEP y a la  editorial ERGON su apoyo en 
la edición del libro que, sin su ayuda, todo esto 
habría sido mucho más complicado. 

Por último, quiero agradecer el entusiasmo y 
esfuerzo de los diferentes autores y colaboradores 
en la redacción de los capítulos y anexos. Espero 
que la presente edición del Libro Blanco sirva de 
ayuda para comprender y estudiar mejor las muer-
tes súbitas, que ayude a prevenir y, a ser posible, 
a erradicar el Síndrome de la Muerte Súbita del 
Lactante y que pueda hacerse extensivo tanto a 
nivel nacional como internacional.

 Mª Isabel Izquierdo Macián
 Coordinadora del “Grupo de Trabajo  
 de MSI de la AEP”
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SÍNTESIS CONCEPTUAL

La primera causa de muerte súbita en niños y 
jóvenes es cardiovascular y el trabajo en equipo 
de forenses, patólogos, cardiólogos, pediatras, 
microbiólogos, investigadores básicos y espe-
cialistas en metabolopatías es clave, tanto para 
el correcto diagnóstico de la causa última de la 
muerte como para evitar nuevas muertes súbi-
tas en las familias ya afectadas y en la población 
general. El marco legal actual convierte en com-
partimentos estancos a las Administraciones de 
Justicia (de la que dependen forenses y patólo-
gos) y Sanidad (de la que dependen cardiólogos, 
pediatras, microbiólogos, investigadores básicos y 
especialistas en metabolopatías). A nuestro juicio, 
dicho marco debería modificarse a la luz de las 
evidencias actuales en la literatura con el objetivo 
de potenciar el trabajo en equipo en este contexto 
en busca de un beneficio sanitario, social, econó-
mico y científico. 

1. NECESIDAD DE COLABORACIÓN

La muerte súbita (MS) es un evento de muy alto 
impacto social y mediático. Son muchas las causas 
subyacentes, pues la MS es simplemente una “for-
ma de morirse”, una muerte natural rápida e ines-
perada. La excelencia en el abordaje de la MS en 
general, y la MS infantil en particular, debe agrupar 
en una misma línea de trabajo a patólogos, foren-
ses, cardiólogos y pediatras, fundamentalmente, 

contando con la colaboración de microbiólogos, 
psicólogos y especialistas en otras disciplinas rela-
cionadas puntualmente con algún caso. 

Los motivos que justifican esta necesidad de cola-
boración se detallan a continuación.

1.1. Forenses y patólogos

La MS es un suceso habitualmente extrahos-
pitalario y normalmente acontece en un sujeto 
“sano”, sin antecedentes relevantes ni sintoma-
tología alguna que hubiera podido presagiar el 
fatal desenlace. Toda MS de estas características 
debe ser sometida a una autopsia forense, por ello, 
tanto los forenses como los patólogos juegan un 
papel indiscutible en el estudio de esas MS. Su 
actuación es clave especialmente por:

1) Ser los únicos que van a poder explorar el 
escenario donde sucede la MS. Ésta es la 
única oportunidad, no sólo de obtener infor-
mación crucial para orientar el caso, sino 
también de evitar diagnósticos diferenciales 
importantes. Por ejemplo, en ausencia de 
la información del levantamiento y la entre-
vista con los familiares, puede plantearse el 
innecesario diagnóstico diferencial de una 
MS cardiaca (MSC) con corazón estruc-
turalmente normal en casos de algunas 
muertes violentas (electrocuciones, sofo-
caciones accidentales…) y en algunas MS 
naturales (MS de los asmáticos, anafilaxia). 

Abordaje multidisciplinar de la 
muerte súbita infantil

Miguel Ángel Arnau Vives, Juan Giner Blasco, Mª Isabel Izquierdo Macián, 

Pilar Molina Aguilar, Esther Zorio Grima
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Así, la minuciosa evaluación del escenario 
podrá levantar la sospecha de algunas de 
estas muertes al comprobar la participación 
del tendido eléctrico, una posición con cara 
parcialmente cubierta por almohadas, o al 
identifi car broncodilatadores o precipitantes 
alérgenos en las proximidades del fallecido, 
por ejemplo.

2) Ser los únicos que tienen acceso al estudio 
macroscópico e histológico de los órganos, en 
muchas ocasiones inaccesibles para los clínicos 
porque la toma de determinadas biopsias puede 
suponer un riesgo inadmisible y tener una alta 
tasa de falsos negativos por la afectación par-
cheada de la enfermedad. Aunque los tejidos 
fi jados en formol e incluidos en parafi na son 
conservados sine die, idealmente en la propia 
autopsia pueden tomarse otras muestras, como 
tejidos frescos, suero y sangre total que, debi-
damente almacenada, podrá ser de grandísima 
ayuda en la valoración clínica de los familiares 
vivos y para desarrollar líneas de investigación 
que repercutan en un mejor tratamiento de 
nuestros pacientes en el futuro. En los casos 
de MSC por cardiopatías familiares en los que 
no se toman estas muestras en la autopsia con 
frecuencia se pierde defi nitivamente la opor-
tunidad de esclarecer la causa genética de la 
muerte y orientar el estudio familiar. 

3) Ser los profesionales que emiten un diag-
nóstico del fallecimiento con peso legal. En 
el procedimiento ordinario, los familiares pue-
den recoger el resultado de la autopsia en 
el juzgado donde se instruyó el caso. Este 
documento tiene una importancia capital 
para los familiares por el deseo de conocer 
lo sucedido, intentar evitar que se repita en el 
seno de la familia y, secundariamente, solicitar 
el cobro de algunas pólizas de seguros, en 
algunos casos. Además, ese mismo informe 
(de forma implícita o explícita) puede poner 
sobre aviso a los familiares para acudir a una 
evaluación cardiológica en caso de haberse 
identifi cado o sospecharse una cardiopatía 
familiar como causa de la MS.

1.2. Cardiólogos

Interesa recordar que, exceptuando el periodo 
lactante, la MSC es la primera causa de MS y, en 
niños y adultos jóvenes, son las miocardiopatías y 
las canalopatías las que encabezan este capítulo 
por orden de frecuencia. Dado que estas enfer-
medades son catalogadas enfermedades raras 
en términos de frecuencia y los conocimientos 
que disponemos de ellas son limitados y cam-
biantes en el tiempo, los cardiólogos integrantes 
de las unidades multidisciplinares que aquí se 
plantean deberían poseer formación específi ca 
en estas cardiopatías así como en cardiogené-
tica. La actuación de los cardiólogos es clave, 
especialmente por:

1) Poseer conocimientos específi cos y comple-
mentarios de los de los forenses y patólogos, 
que pueden ayudar en la catalogación fi nal de 
la causa de la muerte.

2) Ser los facultativos responsables de la eva-
luación clínica de los familiares de los falleci-
dos por cardiopatías familiares. Tal y como se 
expone en el capítulo de “Patología cardíaca”, 
estas enfermedades suelen tener una base 
genética y la herencia más frecuente es la 
autosómica dominante (donde cada descen-
diente de un sujeto portador de un defecto 
genético dado tiene un 50% de posibilidades 
de haberlo heredado). Aunque recomendada 
en algunos contextos para facilitar el estudio 
de los familiares vivos, la implementación de 
estudios genéticos es muy variable debido, 
fundamentalmente, a restricciones económi-
cas. La información clínica recabada de los 
familiares puede ser fundamental en la dilu-
cidación fi nal de la causa de la muerte de la 
víctima (por ejemplo, la identifi cación de arrit-
mias ventriculares polimórfi cas en la prueba 
de esfuerzo de los familiares pone sobre aviso 
de la posibilidad de que la MS se debiera 
a una taquicardia ventricular catecolaminér-
gica polimórfi ca). Y, al revés, los hallazgos 
de la autopsia son clave para seleccionar las 
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exploraciones a realizar en los familiares (en 
caso de miocardiopatías, la ecocardiografía es 
mandatoria en los familiares y la cardio-reso-
nancia útil en algunos casos). En el momento 
actual, en el caso de la autopsia por MS con 
corazón estructuralmente normal, no ha sido 
rotundamente establecida qué estrategia es 
la más coste-efectiva, si la llamada autopsia 
molecular, donde la evaluación de los familia-
res se demora a la recepción de los estudios 
genéticos en el fallecido o la que contempla la 
evaluación clínica inicial de los familiares que, 
en ocasiones, guía el estudio genético(1-5). 
Los familiares afectados, aún asintomáticos, 
deberán ser sometidos a una estratifi cación 
de riesgo de MS. Además de un adecuado 
seguimiento desde la consulta externa, hay 
medidas que deben implementarse desde el 
mismo momento del diagnóstico dirigidas a 
prevenir otras MS en la familia y van desde 
la adecuación del nivel de ejercicio físico y la 
notifi cación de listados de fármacos a evitar 
en algunas cardiopatías, al inicio de trata-
mientos específi cos (frecuentemente beta-
bloqueantes) o la implantación de dispositivos 
del tipo de los desfi briladores automáticos en 
casos muy seleccionados con alto riesgo de 
MS.

1.3. Pediatras

La participación de los pediatras en los equipos 
multidisciplinares que valoran los casos de MS 
infantil es incuestionable. La actuación de los 
pediatras es clave, especialmente por:

1) Ser los profesionales que conocen las peculia-
ridades de expresión de las enfermedades en 
esas edades, muy especialmente en periodo 
lactante. Así, pueden poner en contexto el 
hallazgo de un resultado microbiológico posi-
tivo, dándole importancia en el desarrollo de la 
MS o restándosela, dejándolo como contami-
nante o patógeno no sufi ciente para explicar 
lo sucedido.

2) Haber promovido y promocionar líneas de 
investigación para delimitar los factores 
ambientales que incrementan el riesgo de 
sufrir un síndrome de muerte súbita del lac-
tante (SMSL). La difusión de estos conoci-
mientos debería realizarse, no sólo a través de 
campañas publicitarias (“Ponle a dormir boca 
arriba”) sino, más especialmente, en el día a 
día en las maternidades.

3) Ser los profesionales encargados de la moni-
torización de lactantes en riesgo de SMSL.

4) Ser responsables de la evaluación diagnóstica 
y el control posterior de los hijos y/o hermanos 
de los fallecidos por cardiopatías familiares.

1.4. Microbiólogos, psicólogos y otros 
especialistas

Especialmente en el caso de la MS en periodo lac-
tante, pero también en algunos casos por encima 
del año de edad, la identifi cación etiológica de una 
infección puede ayudar a explicar los hallazgos 
clínicos e histológicos (por ejemplo, la detección 
de genoma viral de CMV en presencia de una mio-
carditis con sialoadenitis) o, incluso, ser el único 
hallazgo en infecciones fulminantes.

El apoyo psicológico precoz puede ayudar a evitar 
duelos patológicos en los familiares de la víctima 
de una MS (habitualmente con consumo excesivo 
de psicofármacos y frecuentes bajas laborales) y, 
en ocasiones, esta ayuda es especialmente impor-
tante al afrontar nuevos embarazos con la duda 
de si volverá a repetirse el mismo trágico suceso 
y cuándo.

Cada día más, la genética se ha introducido en 
el día a día de los cardiólogos bajo el término 
de cardiogenética. Es crucial estudiar la cose-
gregación fenotipo-genotipo en cada familia y 
los informes genéticos que se manejan incluyen 
tanto las evidencias de la literatura acerca de las 
variantes identifi cadas como los resultados de sus 
predicciones bioinformáticas de patogenicidad. En 
casos concretos puede ser imprescindible reali-
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zar estudios funcionales para avalar o rechazar la 
importancia de algunas variantes genéticas, por 
lo que la alianza con los investigadores básicos es 
la piedra angular.

2. PROBLEMAS ÉTICOS Y 
MEDICOLEGALES

Cuando un profesional sanitario/investigador 
(forense, patólogo, cardiólogo, pediatra, biólo-
go…) identifi ca una entidad susceptible de estar 
ocasionada por un problema genético, automáti-
camente adquiere el compromiso/obligatoriedad 
ética de informar, no sólo a esa persona, sino 
también a los familiares en riesgo(6). 

De las dos estrategias posibles comentadas en el 
apartado 1.2, si se elige la de la autopsia molecu-
lar, en el primer contacto con la familia se debe 
exponer la existencia de una cardiopatía familiar 
y el defecto genético responsable ya identifi cado 
en el estudio genético realizado en el fallecido. 
Surgen así problemas éticos relativos al derecho 

a no saber de los familiares, pues pierden la opor-
tunidad de decidir no ser informados del resultado 
del estudio genético en el familiar fallecido. Por 
otra parte, llevada a su extremo, en esta estrategia 
no se contacta con la familia de casos índice con 
cardiopatía familiar en los que el estudio genético 
no identifi có mutaciones en el fallecido, a pesar 
de que esos familiares siguen estando en riesgo 
de haber heredado la misma enfermedad aun sin 
sustrato genético identifi cado. Si, por el contrario, 
se elige la otra estrategia de estudio familiar y 
consejo genético previo a iniciar estudios gené-
ticos en el fallecido, desaparecen los problemas 
éticos suscitados con la autopsia molecular. En 
este escenario los familiares dan su autorización, 
tanto a la valoración cardiológica en ellos mis-
mos como al estudio genético en el fallecido y, 
posteriormente, deciden individualmente verifi car 
en ellos la presencia/ausencia de las mutaciones 
identifi cadas en el fallecido si el estudio genético 
fue positivo. 

Cada expediente judicial de una autopsia forense 
está sometido a secreto sumarial. Los esfuerzos de 
forenses y patólogos, por una parte, y cardiólogos 
y pediatras, por otra, avanzan en paralelo y de 
forma independiente ante la imposibilidad legal 
de compartir datos e impresiones sobre casos 
concretos para orientar a las familias afectadas 
por una MS, en riesgo de poseer una cardiopatía 
genética que pueda afectar a otros familiares. A 
la luz de las evidencias actuales en la literatura, 
se hace imprescindible un cambio en el marco 
legal (bien a nivel nacional o regional) que permita 
potenciar el trabajo en equipo en este contexto 
desde Sanidad y desde Justicia en busca de un 
benefi cio sanitario, social, económico y científi co.

3. EXPERIENCIA EN LA LITERATURA

Hace unos años, ni en el sistema sanitario público 
ni en el ámbito privado existían unidades multidis-
ciplinares estables en MS como el que en este 
capítulo se ha perfi lado. El Reino Unido dio un 
paso adelante cuando, en 2005, incluyó en sus 
prioridades la necesidad de derivar a los pacientes 
resucitados de un episodio de MS y a sus fami-
liares a centros donde la atención pueda ser glo-
bal y reconoció al propio sistema de salud como 
garante de tales medidas(7). Sin embargo, sí han 
sido copiosos a propósito de casos concretos los 
contactos puntuales entre forenses y patólogos, 
por una parte, y cardiólogos especialmente sen-
sibilizados con la MSC, por otra, tanto en nuestro 
país, como fuera de él. En la literatura internacional 
se encuentran artículos avalando tanto la evalua-
ción familiar (con o sin implementación de estudios 
genéticos) como la autopsia molecular.

4. EXPERIENCIA EN LA COMUNIDAD 
VALENCIANA

La prevención de la MS puede orientarse des-
de tres estrategias de abordaje: 1) el screening 

universal a toda la población; 2) el screening de 
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poblaciones de riesgo (por ejemplo, deportistas); 
y 3) el screening familiar a partir del diagnóstico 
de una cardiopatía familiar en un miembro de la 
familia. Hoy en día no es planteable un aborda-
je universal en términos de coste-efectividad. El 
screening en deportistas tiene un seguimiento 
variable (en cuanto a periodicidad y exhaustivi-
dad de las exploraciones a realizar) a pesar de la 
existencia de guías europeas al respecto y, desde 
luego, escapan de él los deportistas no federados, 
con frecuencia afi cionados regulares con alta exi-
gencia de rendimiento físico. La tercera estrategia 
de abordaje ha sido la elegida por el equipo en 
el que se integran los fi rmantes de este capítulo 
por ser, a nuestro juicio, la más coste-efectiva y 
la que más fácilmente podía encajarse en nuestra 
práctica clínica diaria desde el ámbito hospitalario 
y forense. 

Bien con una cobertura autonómica o provincial, 
recientemente se han puesto en marcha en Espa-
ña algunos programas de abordaje multidiscipli-
nar de familias con MSC donde los Institutos de 
Medicina Legal son la fuente prioritaria de casos 
en general incluyendo, claro está, la etapa infantil. 

A continuación resumimos la experiencia del 
grupo de la Comunidad Valenciana, en el que se 
integran los autores de este capítulo, por si pudie-
ra servir de estímulo para la creación de grupos 
similares. En verano de 2004, con la publicación 
de la Clasifi cación de San Diego, se hizo patente 
la necesidad de utilizar una óptica multidisciplinar 
en la evaluación de los casos de SMSL. En verano 
de 2006, pediatras con sólida experiencia en el 
SMSL y su prevención contactaron con forenses 
y patólogos forenses de los Institutos de Medicina 
Legal de nuestra comunidad autónoma, también 
históricamente comprometidos con esta entidad, 
y crearon el Grupo de Trabajo Multidisciplinar para 
el Estudio y Prevención del SMSL en el 55 Con-
greso de la Asociación Española de Pediatría inte-
grando, asimismo, a microbiólogos, expertos en 
metabolopatías y psicólogos clínicos de distintas 
instituciones (Hospital General de Castellón, Hos-

pital Universitario y Politécnico La Fe, de Valencia, 
Hospital Dr. Peset, de Valencia, Hospital General 
de Alicante y asociación ASMI). Ese mismo año, 
en el VI Simposium Nacional sobre el Síndrome de 
la Muerte Súbita del Lactante, celebrado en la Ciu-
dad de la Justicia en Valencia, se unieron al grupo 
cardiólogos con especial interés en cardiopatías 
hereditarias. Con la fi nanciación obtenida de dos 
ayudas de investigación competitivas autonómicas 
iniciaron su andadura elaborando protocolos de 
actuación, recogiendo variables clínico-epidemio-
lógicas de interés y volcando toda la información 
recogida de forma prospectiva con el modelo de 
San Diego en el primer registro con datos fi ables 
acerca del SMSL en nuestra Comunidad Autó-
noma. El gérmen del estudio multidisciplinar de la 
MS estaba sembrado y, poco después, este grupo 
se integró en otro mayor, la Unidad de Valoración 
del Riesgo de Muerte Súbita Familiar (UVRMSF, 
Figura 1), dirigida a ofrecer un abordaje integral a 
las familias afectadas por la MSC de causa poten-
cialmente hereditaria. Con ayudas de investigación 
del Instituto de Salud Carlos III, se puso en marcha 
la valoración de las familias con algún episodio de 
MS (desde pérdidas fetales tardías hasta los 55 
años), donde pudiera sospecharse la presencia de 
una cardiopatía hereditaria. Antes de iniciar esta 
nueva andadura, la UVRMSF consiguió el nece-
sario respaldo científi co (del Ilustre Colegio de 
Médicos de Valencia y la Sociedad Valenciana de 
Cardiología) e institucional (del hospital que actúa 
como nodo coordinador, el Hospital Universitario 
y Politécnico La Fe, de Valencia, de la Conselleria 
de Sanidad y de la Conselleria de Justicia). Poco 
después, en julio de 2008, el Conseller de Sanidad 
y el Conseller de Justicia fi rmaron un convenio de 
colaboración entre los Institutos de Medicina Legal 
de la Comunidad Valenciana con los Servicios de 
Cardiología del Hospital Universitario y Politécnico 
La Fe, de Valencia, y el Hospital General de Alican-
te en materia de MS (DOCV 2008/8199). Éste fue 
el marco legal obtenido para el fl ujo de información 
del expediente judicial de los casos índice (sujeto 
a secreto sumarial) a los profesionales sanitarios 
implicados en cada caso. 
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Tras estos pasos previos, comenzamos a aplicar 
nuestro protocolo nutrido, en gran medida, de la 
experiencia previa de la literatura (Figura 2), inclu-
yendo, asimismo, a familias donde el caso índice 
había presentado una muerte súbita resucitada y 
a aquellas familias con MS en las que no se había 
realizado autopsia pero los datos clínicos sugerían 
la presencia de una cardiopatía familiar. Así, los 
resultados de las autopsias (de casos fallecidos) 
y los resultados clínicos (de casos resucitados) 
permiten clasifi car los casos en los siguientes gru-
pos: corazón estructuralmente normal (donde hay 
que sospechar canalopatías), miocardiopatías (ya 
sea miocardiopatía hipertrófi ca, dilatada, no com-
pactada, arritmogénica o no fi liada), valvulopatías 
hereditarias (como estenosis aórtica supravalvular 
y aorta bicúspide) y disección de aorta torácica no 
ateromatosa. Los estudios clínicos que se ofrecen 
a los familiares de primer grado vienen determina-

dos por la clasifi cación del caso índice y sus resul-
tados se complementan con los resultados de los 
estudios genéticos realizados (idealmente) en san-
gre obtenida del caso índice y, en su defecto, en 
sangre de algún familiar afectado por el fenotipo. 
Desde la creación de la UVRMSF hasta la fecha, 
se han incluido 180 familias, 40 en etapa infantil 
(desde periodo fetal tardío hasta 18 años) según 
la distribución de la Tabla 1. La aplicación del pro-
tocolo comentado más arriba ha permitido llegar 
a los diagnósticos que se muestran en la Figura 
3. Por otra parte, también se han evaluado a más 
de 50 niños por ser familiares de adultos fallecidos 
por MSC potencialmente familiar. En general, del 
estudio familiar derivado de nuestro protocolo se 
han diagnosticado de alguna cardiopatía familiar y 
se han aplicado medidas preventivas y/o terapéu-
ticas en el 25% de los familiares evaluados (desde 
seguimiento clínico en consulta externa, modifi ca-

Forenses y
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Figura 1. Organigrama de la Unidad de Valoración del Riesgo de Muerte Súbita Familiar con la subunidad 
forense y la subunidad hospitalaria. Sobre fondo azul oscuro, alianzas externas de cada subunidad. HUPLF: 
Hospital Universitario y Politécnico La Fe. HGA: Hospital General Universitario de Alicante.



25

Li
br

o 
bl

an
co

 d
e 

la
 m

ue
rt

e 
sú

bi
ta

 in
fa

nt
il

ción de hábitos de vida y deportivos, listados de 
fármacos a evitar, inicio de tratamiento específi co, 
frecuentemente con betabloqueantes y, en casos 
seleccionados, implantación de desfi briladores). 
Las decisiones clínicas acerca de la periodicidad 
de exploraciones y fi n de seguimiento se basan 
en documentos de consenso(8,9). 

Los estudios genéticos los realizamos, a ser 
posible, en muestra de ADN extraída de san-
gre obtenida durante la autopsia del fallecido (el 
ADN sobrante debe conservarse a -80ºC para 
garantizar su integridad para estudios futuros). 

En caso de no disponer de ADN del fallecido, se 
elige a un familiar con el mismo fenotipo. En caso 
de no haberlo, no se realizan estudios genéticos 
(es decir, no indicamos estudios genéticos en 
familiares asintomáticos sin un fenotipo claro de 
cardiopatía familiar aunque un familiar suyo haya 
fallecido por MS). Hasta ahora se ha utilizado la 
secuenciación convencional (tipo Sanger, gold 

standard) de los genes candidatos seleccionados 
según los hallazgos de la autopsia y las explora-
ciones en los familiares. En el momento actual, el 
desarrollo de las técnicas de secuenciación masiva 
y el abaratamiento de costes sin duda conseguirá 

MS hasta 55 años en la Comunidad Valenciana no violenta,
inesperada extrahospitalaria

Estudios:
• Microbiológicos
• Bioquímicos

Juzgado de guardia

MS resucitada en la
Comunidad Valenciana

Autopsia medicoforense
(Instituto de Medicina Legal)

Ingreso hospitalario en un hospital
de la Comunidad Valenciana

Resultado

Cierre de casos
Registro sistemático anónimo

¿Cumple criterios de entrada en
el estudio cardiológico familiar?

Otras causas de MS

• Grupo 1: MS con corazón estructuralmente normal
• Grupo 2: Miocardiopatía
• Grupo 3: Valvulopatías potencialmente hereditarias
  (PVM, EAo supravalvular y subvalvular, aorta bicúspide)
• Grupo 4: Disección de aorta torácica no ateromatosa

Informar a los familiares de 1º grado de la existencia
e idoneidad del protocolo de estudio de familiares
Firmar consentimiento informado para autorizar
el envío de datos a la UVRMSF
Envío de datos a la UVRMSF

Encuesta epidemiológica acerca del
fallecido y el fallecimiento
Apoyo psicológico a los familiares
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Valoración cardiológica a los familiares
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Resultado Resultado

Figura 2. Flujo de actuación de la Unidad de Valoración del Riesgo de Muerte Súbita Familiar. 

*A todos los familiares se les realiza un árbol genealógico, una anamnesis, una exploración física, ECG basal y un ecocardio-
grama en la primera visita. Exploraciones adicionales según autopsia: 1) Grupo 1 y los ECGs de los familiares no diagnósticos 
de ninguna canalopatía: se proponen tests de esfuerzo, holter ECG, test de adrenalina y test de fl ecainida; 2) Grupo 2: holter si 
síntomas, sujetos con laminopatías, con miocardiopatía hipertrófi ca y en familiares de fallecidos por miocardiopatía arritmogénica, 
cardio-resonancia opcional salvo en los familiares de fallecidos por miocardiopatía arritmogénica, donde es rutinaria; 3) Grupo 
3: no suelen ser necesarias otras exploraciones; 4) Grupo 4: cardio-resonancia opcional, otras exploraciones según sospecha de 
entidad subyacente. MS: muerte súbita. PVM: prolapso valvular mitral. EAo: estenosis aórtica. UVRMSF: Unidad de Valoración 
del Riesgo de Muerte Súbita Familiar. SMSL: síndrome de muerte súbita del lactante.
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suplantar la tecnología anterior, salvo en escena-
rios muy concretos (quizás síndrome de Brugada 
y fenotipo de laminopatía). En caso de identifi car 
mutación/es se completa el estudio en familiares 
verifi cando su presencia/ausencia en ellos. 

La fi nanciación requerida para llevar a cabo este 
ambicioso proyecto es mixta aunque con gran 
peso de los recursos de investigación, lo cual 
hace peligrar en ocasiones la continuidad de 
algunos aspectos del estudio integral de estas 

familias (como es el estudio genético). Con este 
tipo de trabajo en equipo y, siempre bajo una 
óptica multidisciplinar, es posible tener estadís-
ticas más reales de MS en general, y MSC en 
particular, realizar investigación en MSC al con-
seguir reunir un sufi ciente tamaño muestral y, lo 
más importante, revertir a la sociedad el benefi cio 
de dicha investigación al diagnosticar y tratar, no 
sólo a sujetos afectados por la misma enfermedad, 
sino también a portadores genéticos en riesgo 
de desarrollarla.

Etapa fetal tardía y 
neonato Lactante De 1 a 18 años

Número de 
casos índice en 
cada subgrupo a 
estudio (un caso 
índice por familia 
estudiada)

5 18 17

Sexo masculino 80% 67% 76%

Edad media 0 días 4±2 meses 13,2±5,8 años

Diagnósticos en 
probandos

• Equivalente a SMSL, 
N=2 (sin mutaciones) 

• SQTL, N=1 probable 
(sin mutaciones pero 
con ECG sugestivo 
premortem) 

• SB, N=1 probable (sin 
mutaciones pero con 
ECG sugestivo en su 
padre) 

• TVCP, N=1 probable 
(genética no intentada 
pero con prueba de 
esfuerzo sugestiva en su 
madre)

• SMSL, N= 7 (2 sin 
mutaciones, 5 no 
intentado) 

• SB, N=2: 1 defi nitivo 
(mutación SCN5A) y 
1 probable (variante 
incierta) 

• SQTL, N=3: 1 defi nitivo 
(2 mutaciones KCNH2) 
y 2 probables (variante 
incierta o ECG 
sugestivo) 

• MCP, N=3: 1 MCNC 
y 2 MCD (genética no 
intentada) 

• EASV, N=3 (deleción 
cromosoma 7p)

• SADS, N=10 (4 no 
intentado, 6 pendiente 
resultados) 

• TVCP, N=1: 1 con 
mutación RyR2 

• MCA, N=4: 2 con 
1 y 2 mutaciones 
desmoplaquina, 
respectivamente y 2 con 
genética no intentada 

• MCH, N=1: genética no 
intentada 

• DIAo, N=1: genética no 
intentada

El estudio genético realizado con sospecha de SMSL o SADS incluye KCNQ1, KCNH2 y SCN5A. No se han realizado 
estudios en caso de no disponer de ADN del fallecido. SADS: sudden adult death síndrome. SMSL: síndrome de 
muerte súbita del lactante. SQTL: síndrome de QT largo. SB: síndrome de Brugada. TVCP: taquicardia ventricular 
catecolaminérgica polimórfi ca. MCP: miocardiopatía. MCNC: Miocardiopatía no compactada. MCD: miocardiopatía 
dilatada. EASV: estenosis aórtica supravalvular. MCA: miocardiopatía arritmogénica. DIAo: disección aórtica. 

TABLA 1. Distribución de casos infantiles incluidos en la Unidad de Valoración del 
Riesgo de Muerte Súbita Familiar.
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5. RESUMEN DE LOS PUNTOS CLAVE

• Los conocimientos actuales avalan la necesi-
dad de crear unidades multidisciplinares con 
fi nes asistenciales, docentes e investigadores.

• Actualmente no existe un marco legal que 
permita el fl ujo de información entre profesio-
nales dependientes de la Administración de 
Justicia y dependientes de la Administración 
de Sanidad, por lo que se requieren impor-
tantes esfuerzos de acercamiento por ambos 
lados tanto para crear dicho marco como para 
establecer las pautas de funcionamiento.
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Figura 3. Casuística de la Unidad de Valoración del Riesgo de Muerte Súbita Familiar en muerte súbita 
infantil, tras aplicar nuestro protocolo. A la derecha, casos índice menores de un año de edad (desde etapa 
fetal tardía a 1 año). A la izquierda, casos índice mayores de un año de edad (desde 1 hasta 18 años). 

SMSL: síndrome de muerte súbita del lactante. MCP: miocardiopatías. SQTL: síndrome de QT largo. SB: síndrome de 
Brugada. TVCP: taquicardia ventricular catecolaminérgica polimórfi ca. EASV: estenosis aórtica supravalvular. SADS: 
sudden adult death syndrome (equivalente a SMSL pero en mayores de 1 año, muerte súbita cardíaca con corazón 
estructuralmente normal). DIAO: disección de aorta troácica no ateromatosa. MCA: miocardiopatía arritmogénica. 
MCH: miocardiopatía hipertrófi ca.
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SÍNTESIS CONCEPTUAL

La muerte fetal tardía es un evento con una defi ni-
ción imprecisa y de difícil medición. Existen en su 
estudio múltiples clasifi caciones y métodos para 
su estudio. Sin embargo, una gran proporción de 
casos queda sin un diagnóstico etiológico. Ante 
este acontecimiento, es de gran importancia con la 
fi nalización de la gestación, intentar el diagnóstico 
etiológico para evitar su suceso en gestaciones 
siguientes cuando sea posible y el apoyo psico-
lógico a los padres.

1. INTRODUCCIÓN

Según la OMS, se defi ne muerte fetal tardía como 
“la muerte acaecida a las 28 semanas de gesta-
ción o después, antes de la expulsión completa 
o extracción del cuerpo de la madre del produc-
to de la concepción, cualquiera que haya sido la 
duración de la gestación. La muerte se señala por 
el hecho de que el feto no respira o ni muestra 
cualquier otro signo de vida, tal como el latido 
cardíaco, la pulsación del cordón umbilical o el 
movimiento efectivo de músculos voluntarios”.

La diversidad de defi niciones (y de procedimien-
tos) empleadas para establecer el óbito fetal es la 
causa de una difi cultad metodológica importan-
te cuando se intenta establecer comparaciones 
entre la frecuencia y los factores contribuyentes 
comunicados en las diferentes publicaciones. La 

OMS ha adoptado esta defi nición debido a que 
es probable que pocos bebés nacidos antes de 
esta edad gestacional sobrevivan en países de 
ingresos bajos; sin embargo, algunos nacidos con 
tan solo 22 semanas en países de ingresos altos 
logran sobrevivir.

Para las comparaciones entre los diferentes cen-
tros y países, se aconseja el uso del índice o tasa 
de mortalidad fetal que es el cociente entre el 
número de muertes fetales durante un año civil y 
el número total de nacidos vivos y muertos durante 
ese mismo año, multiplicado por 1.000. 

Anualmente se producen en todo el mundo 3,9 
millones de muertes fetales aproximadamente. Se 
calcula que alrededor de uno o dos millones de 
muertes quedan sin cuantifi car debido a la difi -
cultad de medir la prevalencia, especialmente en 
aquellos países en los que el acceso a la asisten-
cia sanitaria es defi citario. El 97% de las muertes 
fetales ocurren en países en vías de desarrollo, los 
cuales presentan una prevalencia del 3%. En los 
países desarrollados la prevalencia es menor del 
1%. En España la tasa de mortalidad fetal tardía 
anual entre los años 2000 y 2006 fue del 3-4‰ 
del total de nacidos (INE).

2. ETIOLOGÍA

Es fundamental conocer las causas de muerte 
fetal intrauterina a la hora de diseñar las inter-

Muerte fetal tardía

Vicente José Diago Almela, Alfredo Perales Puchalt, Marta C. Cohen, 

Alfredo Perales Marín

2
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venciones, y tenemos que tener en cuenta, por 
desgracia, que en una importante proporción 
de casos no vamos a saberla y, en ocasiones, 
más de una causa puede contribuir a la muerte. 
Existen múltiples clasifi caciones, ninguna de ellas 
universalmente aceptada. Probablemente, la cla-
sifi cación más aceptada actualmente es la ReCo-
De (Relevant Condition at Death), que incluye los 
siguientes grupos diagnósticos dependiendo de 
la causa: 

Grupo A: Fetal
1. Anomalía congénita letal
2. Infección

2.1. Crónica
2.2. Aguda

3. Hidrops de causa no inmunológica
4. Isoinmunización
5. Hemorragia feto-materna
6. Transfusión de feto a feto
7. Retraso de crecimiento intrauterino 

Grupo B: Cordón umbilical
1. Prolapso
2. Nudo o constricción 
3. Inserción velamentosa
4. Otras

Grupo C: Placenta
1. Abruptio
2. Placenta previa
3. Vasa previa
4. Insufi ciencia placentaria
5. Otras

Grupo D: Líquido amniótico
1. Corioamnionitis
2. Oligohidramnios 
3. Polihidramnios
4. Otro

Grupo E: Útero
1. Ruptura
2. Anomalías uterinas
3. Otro

Grupo F: Materna
1. Diabetes
2. Enfermedad de la glándula tiroides
3. Hipertensión primaria
4. Lupus o síndrome antifosfolipídico
5. Colestasis
6. Uso indebido de drogas
7. Otra

Grupo G: Intraparto
1. Asfi xia
2. Traumatismo de parto

Grupo H: Trauma
1. Externo
2. Iatrogénico

Grupo I: No clasifi cable
1. Ninguna condición relevante identifi cada
2. Información no disponible

Un estudio basado en 663 mujeres con feto muerto 
encontró que haciendo una revisión sistemática de 
los datos clínicos, la patología placentaria, el cario-
tipo y la autopsia, era posible identifi car la causa 
de la muerte en el 76% de los casos. Alrededor de 
un 30% de los casos son debidos a condiciones 
obstétricas, la mayoría de las cuales son perdidas 
fetales intraparto en gestaciones tempranas (insufi -
ciencia cervical, DPPNI, parto pretérmino, RPM,…) 
y el 24% a anomalías placentarias.

Es interesante también analizar en fase precoz los 
posibles factores de riesgo de muerte fetal. Se han 
atribuido muchos, entre ellos: madre soltera con 
nivel socioeconómico bajo, mayor de 35 años o 
adolescente, obesa (IMC > 30), tabaquismo, falta 
de control prenatal y de la gestación, alteraciones 
de la función renal en hipertensas, etc.

3. DIAGNÓSTICO

• De sospecha: desaparición movimientos feta-
les, ausencia de foco audible de latido car-
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díaco fetal, líquido amniótico marrón. Si han 
pasado varios días: ausencia de crecimiento 
uterino.

• De certeza: ecografía. La muerte fetal se diag-
nostica mediante la visualización del corazón 
fetal, demostrándose la ausencia de actividad 
cardíaca durante al menos 2 minutos.

• Signos radiológicos: tienen un interés histórico, 
siendo de sospecha y certeza.

4. CONDUCTA ANTE EL DIAGNÓSTICO 
DE MUERTE FETAL TARDÍA

4.1. Información y soporte emocional

La muerte fetal constituye un acontecimiento trau-
mático para los padres así como para su entorno 
familiar y social. El apoyo y la comprensión por 
parte de los profesionales que les atienden pue-
den mejorar la evolución del duelo y prevenir la 
patología psicosocial derivada del mismo. Es reco-
mendable establecer una comunicación abierta y 
sincera con la pareja, dedicándoles el tiempo que 
precisen y emplear un lenguaje sencillo carente 
de exceso de tecnicismos. A ser posible, es pre-
ferible que sea un único profesional o equipo de 
profesionales el que trate con la pareja durante 
todo el proceso a fin de simplificar el mismo y 
proporcionar un entorno conocido donde prime 
la empatía.

Hay que valorar las etapas del duelo: periodo de 
shock, etapa de búsqueda y añoranza, etapa de 
desorganización y etapa de reorganización. Es 
preciso que los profesionales sean capaces de 
detectar posibles alteraciones en el transcurso del 
duelo de manera que pueda prevenirse o mini-
mizarse la incidencia de morbilidad psicológica. 
La incidencia de morbilidad psiquiátrica de las 
madres tras una muerte perinatal puede alcanzar 
el 13-34%.

Parece benefi cioso desde un punto de vista psi-
cológico para facilitar el duelo posterior que los 

padres vean al recién nacido tras el parto y si lo 
desean pasen un tiempo con él, a solas o en com-
pañía de personal sanitario. En caso de negativa, 
ha de hacerse constar en la historia clínica.

Algunas estrategias para reducir la morbilidad 
psicológica son:

• Proporcionar información honesta y compren-
sible.

• Proporcionar soporte emocional durante el 
parto e ingreso.

• Reafi rmar la existencia del nacido y la realidad 
de su muerte (ver, tocar y nombrar al recién 
nacido).

• Contribuir al esclarecimiento de las causas de 
la muerte.

• Facilitar la realización de los ritos que prefi era 
la familia y respetar sus creencias.

• Proporcionar un soporte psicológico activo.

4.2. Prevención de los efectos negativos 
sobre la salud materna

Aunque poco frecuentes, ante una muerte fetal 
anteparto debemos tener en cuenta las complica-
ciones potenciales que éste puede tener sobre la 
salud materna. Básicamente se han descrito dos 
complicaciones: la corioamnionitis y la coagulo-
patía. Ambas requieren habitualmente un periodo 
de latencia prolongado para su aparición, que no 
suele ocurrir debido a que la conducta habitual 
es la fi nalización de la gestación y no la pauta 
expectante. Sin embargo, se recomienda, al diag-
nóstico y en caso de no fi nalización precoz de la 
gestación, el estudio de la hemostasia materna 
(niveles de fi brinógeno menores de 100 mg/dL se 
consideran diagnósticos de coagulopatía), hemo-
grama y control de la temperatura y sangrado 
maternos. Se ha descrito que la prevalencia de 
coagulopatía de consumo en las pacientes con 
feto muerto retenido más de cuatro semanas es 
del 25%. La prevención más efectiva de estas 
complicaciones es la fi nalización precoz de la 
gestación.
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4.3. Finalización de la gestación: 
inducción del parto

Tras el diagnóstico de muerte fetal, la actitud tera-
péutica recomendada es la fi nalización del emba-
razo. En el 80% de los casos se inicia el parto de 
forma espontánea en las 2 o 3 semanas que siguen 
a la muerte fetal. En la mayoría de los casos el diag-
nóstico de la muerte fetal se realiza antes de trans-
currido este tiempo por lo que será preciso esta-
blecer la conducta más apropiada, que suele ser 
la inducción del parto. El momento y los métodos 
de la inducción del parto dependerán de la edad 
gestacional, la historia materna y las preferencias de 
la madre. Aunque la mayoría de las pacientes optan 
por una terminación precoz, el momento del parto 
no supone una urgencia puesto que el desarrollo de 
complicaciones se relaciona con una retención fetal 
prolongada. Atendiendo a cada situación particular, 
se recomienda terminar el embarazo en un plazo 
de tiempo corto, si es posible en las primeras 24 
horas tras el diagnóstico dado el estado emocional 
materno. La fi nalización del embarazo deberá ser 
inmediata cuando se presenten signos de infección, 
rotura de membranas o coagulopatía.

Algunas consideraciones con respecto a la induc-
ción de parto que se deben tener en cuenta son:

• Comunicación sincera y abierta con los padres 
dando a conocer el procedimiento de la induc-
ción del parto.

• Solicitar consentimiento informado para 
inducción del parto.

• Facilitar el acompañamiento de la paciente por 
un familiar.

• Llevar a cabo la inducción en un lugar aislado 
y separado de otras gestantes.

• Emplear de elección la vía vaginal, tanto para 
presentación cefálica como podálica. La situa-
ción transversa puede intentar reconvertirse en 
longitudinal evaluando los riesgos.

• Proporcionar la analgesia precisa, evitando los 
analgésicos que disminuyen la consciencia. Se 
considera de elección la analgesia epidural.

• Empleo restrictivo de la episiotomía.
• Recomendar la visualización del recién nacido 

y dejar constancia de la negativa en caso de 
que los padres no lo deseen.

• Tras la el parto, retirada de la lactancia y alta 
precoz.

En los casos de muerte fetal intrauterina ocurri-
dos en segundo trimestre de gestación se puede 
ofrecer a los padres la posibilidad de dilatación y 
evacuación quirúrgica uterina si existe experiencia 
en el centro, aunque será preciso que conozcan 
que este método puede limitar la efi cacia de la 
necropsia para la detección de anomalías macros-
cópicas fetales.

La inducción del parto es el método más apropia-
do para la terminación del embarazo . La elección 
del método de inducción dependerá de la edad 
gestacional y las condiciones obstétricas, así como 
de la práctica clínica más habitual en cada centro. 

En la inducción del parto, cuando el índice de Bishop 
es favorable, se debe optar por la oxitocina intrave-
nosa. Cuando el cuello no está maduro, el fármaco 
de elección son las prostaglandinas. Tradicional-
mente se ha utilizado la prostaglandina E2, pero 
el misoprostol presenta una efi cacia superior. Sin 
embargo, como la indicación de inducción del parto 
no está actualmente recogida en su fi cha técnica, el 
misoprostol se ha de utilizar como uso compasivo.

El misoprostol se puede administrar por vía oral 
o vaginal. Esta última forma tiene menos efectos 
secundarios y acorta el tiempo hasta el parto. 
Aunque existen diferentes pautas, todas ellas con 
una efectividad similar, en general suelen tener en 
cuenta el tamaño uterino o la edad de gestación:

•  Entre las 13 y 17 semanas: 200 µg/6 h (dosis 
máxima diaria: 1.600 µg).

•  Entre las 18 y 26 semanas: 100 µg/6 h (dosis 
máxima diaria: 800 µg).

•  27 semanas o más: 25-50 µg/4 h (hasta 6 
dosis).
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El empleo de prostaglandinas aumenta el riesgo de 
rotura uterina, especialmente en el caso de cicatriz 
previa, por lo que es recomendable el control de la 
dinámica y el uso de dosis reducidas en mujeres 
con cicatrices uterinas.

4.4. Diagnóstico etiológico del proceso: 
estudio del feto muerto (necropsia)

Objetivos de la autopsia fetal

a. Corroborar la edad gestacional.
b. Determinar el lapso de muerte.
c. Identificar la presencia de malformaciones 

genéticas o enfermedades metabólicas.
d. Documentar el crecimiento y desarrollo intra-

uterinos.
e. Evaluar el embarazo y el parto.
f. Identifi car el/los factores que contribuyeron a 

la muerte.
g. Identifi car, de ser posible, la causa inmediata 

de muerte fetal.
h. Evaluar la atención obstétrica.
i. Evaluar la efi cacia de nuevos procedimientos 

obstétricos o terapéuticos.
j. Generar información para auditorias clínicas.
k. Proveer información que ayudará a planifi car 

embarazos futuros. 

A fi n de optimizar los resultados de la autopsia 
fetal, es necesario proveer al patólogo perinatal 
con la siguiente información:

a) Historia clínica materna, resaltando información 
relevante. 

b) Antecedentes familiares: consanguinidad, mal-
formaciones, enfermedades genéticas.

c) Antecedentes obstétricos: embarazos previos, 
complicaciones obstétricas. 

d) Embarazo actual: fecha de última menstrua-
ción, complicaciones (hipertensión, toxemia, 
diabetes gestacional, infecciones, retraso de 
crecimiento intrauterino, hemorragias), uso 
indebido de drogas, tabaquismo. 

e) Ecografía y/o resonancia magnética fetal. 

f) Trabajo de parto: la información deberá incluir 
datos de la hora de comienzo del trabajo de 
parto y de la ruptura de membranas ovulares, 
la cantidad y características del líquido amnió-
tico, la presencia o no de sangrado vaginal, la 
duración del trabajo de parto, la medicación 
administrada y el uso de fórceps o ventosa.

Protocolo de autopsia fetal

El feto deberá ser remitido fresco (sin fi jación en 
formaldehído) y con premura al laboratorio de 
patología. 

El protocolo de autopsia fetal incluye: 

a. Radiografía completa, preferentemente infor-
mada por radiólogo pediatra.

b. Fotografía del cadáver, frente perfi l y ambos 
laterales.

c. Medición de los siguientes parámetros: lon-
gitud cráneo-coxis, longitud cráneo-talón, 
perímetro cefálico, perímetro torácico, cir-
cunferencia abdominal, longitud de la ambos 
pies (planta del pie) y peso corporal. Estos 
parámetros deberán ser confrontados con 
los esperados a la edad gestacional del feto y 
con los correspondientes a la edad gestacional 
del feto. Se considera que el parámetro más 
preciso para indicar la edad gestacional es la 
longitud del pie.

d. Toma de muestra para cariotipo (en presen-
cia de dismorfi as, hydrops fetal o malforma-
ciones). Se recomienda muestra de piel fetal 
y de superfi cie placentaria fetal. 

e. Establecer el grado de maceración fetal (si es 
mortinato).

f. Indicar si hay presencia de meconio.
g. El examen externo deberá ser exhaustivo y 

dirigido a la detección de malformaciones. 
Deberán describirse la dimensión y consis-
tencia de la fontanela (blanda o tensa), los 
ojos, la nariz (utilizar sonda para comprobar si 
las fosas nasales son permeables), los oídos, 
los labios, el paladar, la lengua, las manos y 



34

M
ue

rt
e 

fe
ta

l t
ar

dí
a

pies, la presencia o ausencia de anomalías en 
los dedos (polidactilia, membranas interdigi-
tales, etc.), el orifi cio anal (permeable o no), 
los genitales (ambiguos, normales, testículos 
descendidos o no, etc.), las paredes torácica 
y abdominal, la región lumbar, etc.

h. El examen interno deberá ser minucioso. Cada 
órgano debe ser pesado y comparado con los 
valores esperados para la edad gestacional. 

i. Es conveniente realizar el examen del sistema 
nervioso central tras la fi jación en formaldehído 
buffer al 20% durante 7 días.

j. Luego de la disección, que debe determinar la 
presencia o ausencia de malformaciones inter-
nas, deberán tomarse muestras representati-
vas de cada órgano. Debe también incluirse 
una muestra de la unión condro-costal, ya que 
ésta provee información referida a la calidad 
del desarrollo intrauterino fetal. 

k. En circunstancias especiales puede ser nece-
sario realizar análisis de bacteriología, virología, 
análisis cromosómico, estudios metabólicos, 
estudios de genética molecular, etc. 

l. La autopsia fetal debe incluir el examen de la 
placenta. 

Estudio de la placenta

Es ésta una parte fundamental de la autopsia fetal. 
La placenta debe ser remitida en fresco (sin fi ja-
ción en formaldehído) y junto con el feto.

El examen de la placenta incluye:

1. Inspección de las membranas ovulares: com-
pletas o incompletas; sitio de ruptura; color.

2. Superfi cie fetal: color de la superfi cie amnióti-
ca, disposición de los vasos de la placa corió-
nica, presencia de trombosis vasculares.

3. Cara materna: establecer si está completa o 
no, si existen signos de hemorragia retropla-
centaria, presencia de depósitos excesivos de 
fi brina.

4. Tras la inspección indicada en los puntos 
anteriores, las membranas ovulares y el cor-

dón umbilical se separan. Se toma muestra de 
membranas. Se determina la longitud y el diá-
metro del cordón umbilical, su tipo de inserción 
(marginal, central, velamentosa, excéntrica), la 
presencia de nudos, edema, color, trombosis 
y el número de vasos. Se recomienda tomar 
un mínimo de dos muestras para histología. 

5. Se establecen las medidas (dos diámetros y el 
espesor) y el peso placentarios. Este se com-
para con el esperado para la edad gestacional. 

6. La placenta se secciona en cortes perpen-
diculares de 1 cm de espesor, examinando 
cuidadosamente la superficie de corte. Se 
describe la presencia de infartos, hematoma 
intervellositario, exceso de fi brina, presencia de 
corangiomas, etc. Se recomienda tomar como 
mínimo 3 muestras del parénquima placenta-
rio. Éstos deben incluir la placa coriónica, la 
decidua materna y el parénquima placentario.

7. Se recomienda documentar fotográfi camente 
las anomalías macroscópicas. 

8. El peso de la placenta (sin membranas o cor-
dón) se compara con los valores esperados 
para la edad gestacional. Valores inferiores 
al percentil 10 corresponden con placentas 
pequeñas para la edad gestacional, mientras 
que valores superiores al percentil 90 son 
grandes para la edad gestacional.

La relación peso fetal/peso placentario debe ser 
calculada. La misma se compara con lo esperado 
para la edad gestacional. Esta relación permite 
establecer si la efi ciencia placentaria y el creci-
miento fetal han sido adecuados.

4.5. Orientación ante futuras gestaciones

En los casos de pacientes que han sufrido una 
muerte fetal intrauterina, la gestación tras este 
acontecimiento se considera de alto riesgo. En 
general, se aconseja retrasar el siguiente emba-
razo al menos un año o bien hasta que se haya 
producido la recuperación completa, física y psico-
lógica, de manera que el único objetivo del mismo 
no sea reemplazar al hijo fallecido. Esta búsqueda 
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de reemplazo puede promover sentimientos nega-
tivos hacia el futuro hijo.

Clásicamente, el riesgo de recurrencia está incre-
mentado en 2 a 10 veces, pero estos valores datan 
de estudios realizados en los años 90 con aná-
lisis muy limitados de los casos. Este riesgo está 
asociado a la causa inicial que ocasionó la muerte. 
Goldenberg y cols. evaluaron las gestaciones sub-
siguientes en 95 mujeres con feto muerto previo y 
encontraron un aumento del riesgo de parto pretér-
mino en el 40% de los casos, un 5% de muerte fetal 
y un 6% de muerte neonatal. Gordon y cols. estu-
diaron la asociación en la gestación posterior des-
de otro punto de vista; después de una gestación 
inicial con RN muerto, RN prematuro o pequeño 
para la edad gestacional (PEG), utilizan una cohorte 
de primer y segundo embarazo de 52.110 mujeres 
en Nueva Gales del Sur (Australia) y observan que 
el riesgo absoluto de RN muerto por encima de 40 
semanas completas de gestación (en mujeres de 
30-34 años) fue de 4,84 por 1.000 cuando hubo 
una RN muerto en el primer embarazo, pero este 
riesgo aumenta a 7,19 por mil cuando en el primer 
embarazo hubo un RN pretérmino y PEG. Esto es 
muy importante, ya que la combinación prematuro-
PEG en EE.UU. es del 8,5%, que son los que ver-
daderamente están en un riesgo mayor.

5. RESUMEN DE LOS PUNTOS CLAVE

• La muerte fetal tardía se defi ne como la muerte 
a las 28 semanas de gestación y en adelante.

• Su frecuencia se estima en 3,9 millones/año, 
ocurriendo mayoritariamente en países en vías 
de desarrollo.

• Existen múltiples clasifi caciones, la más acep-
tada actualmente es la ReCoDe.

• La etiología de la muerte fetal es desconocida 
en un gran número de casos a pesar de su 
estudio.

• Tras el diagnóstico es importante la fi nalización 
de la gestación y el soporte emocional a los 
padres.

• Debe intentarse el diagnóstico etiológico para 
intentar prevenir en un futuro causas modifi ca-
bles y permitir un mejor consejo ante futuras 
gestaciones.
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SÍNTESIS CONCEPTUAL

El conocimiento y difusión del complejo tema del 
síndrome de la muerte súbita del lactante (SMSL) 
ha cambiado sustancialmente en los últimos 25 
años en España, ya que el SMSL ha pasado de 
mencionarse anecdóticamente en los libros de 
Pediatría españoles, a ser tratado ampliamente en 
Congresos, Reuniones y Simposios de Pediatría y 
fi gurar como un capítulo preferente en los libros 
y revistas de Pediatría actuales. Este logro se ha 
conseguido, principalmente, gracias al esfuerzo y 
dedicación de los integrantes del “Grupo de Traba-
jo” para el Estudio y Prevención de la Muerte Súbita 
del Lactante –constituido y arropado en el seno 
de la Asociación Española de Pediatría (AEP)– y 
que agrupa a las diferentes especialidades médicas 
relacionadas con el SMSL (pediatras, neonatólo-
gos, forenses, patólogos, epidemiólogos, neurofi -
siólogos, investigadores, biólogos, psicólogos, etc.). 

En este capítulo se describe minuciosamente 
cómo se ha conseguido normalizar y difundir el 
amplio tema del SMSL en nuestro país y su com-
promiso con la sociedad, una entidad que antaño 
era escasamente conocida y que actualmente ya 
disfruta de amplia difusión y del máximo interés 
por parte de las diferentes especialidades médicas, 
que han iniciado un nuevo proyecto de actuación, 
para conseguir un mayor compromiso por parte 
de las entidades públicas y avanzar en diferentes 
campos de la investigación, que pueda reducir al 
mínimo la prevalencia de la muerte súbita infantil.

1. INTRODUCCIÓN

Uno de los hechos más desesperantes que puede 
suceder a unos padres es perder a su hijo por el 
síndrome de la muerte súbita del lactante (SMSL); 
el niño, cuya salud saltaba a la vista es encontrado 
muerto en su cuna.

Se sabe que el SMSL es un problema universal y 
grave. A pesar de todas las investigaciones realiza-
das en los últimos años, permanece impredecible 
e imprevisible.

Entre los años 1970 a 1985, la atención por el 
SMSL era muy escasa en nuestro país; se men-
cionaba brevemente en los tratados de Pediatría 
españoles –en letra pequeña y dentro de los 
apartados de miscelánea(1)–, eran escasas las 
revisiones bibliográfi cas de “puesta al día” sobre el 
SMSL y solamente una publicación de casuística 
por anatomo-patólogos(2). Las prioridades asis-
tenciales que tenía la Sanidad de nuestro país, 
conllevaba a que los pediatras españoles conocían 
lo mínimo sobre esta compleja entidad y, por lo 
tanto, se le dedicaba una escasa atención(3). 

Fue en 1986 cuando se realizó por primera vez en 
nuestro país, en 5 hospitales pediátricos, un estu-
dio conjunto protocolizado para la selección de la 
población infantil de riesgo a presentar una muerte 
súbita y su inclusión en un “Programa de vigilancia 
cardio-respiratoria domiciliaria”. El estudio fue muy 
útil desde el punto de vista clínico pero, a la vez, 

Evolución histórica del síndrome de 

la muerte súbita del lactante (SMSL) 

en España

Frederic Camarasa Piquer
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permitió comprobar la precaria situación que la 
incidencia del SMSL tenía en España(4).

Valorando la Clasifi cación Internacional de Enfer-
medades (CIE) de la OMS, según sea un falleci-
miento por causa respiratoria, infecciosa, malfor-
mación, accidente, perinatal tardía, SMSL o mal 
defi nida, observábamos que la incidencia por el 
SMSL en la mayoría de países de la Unión Euro-
pea, revela un progresivo aumento de su tasa de 
mortalidad con una incidencia entre 1,5 a 2 por 
1.000 nacidos vivos, que la convertía en la primera 
causa de muerte del periodo postnatal en aquellos 
países. En cambio en España, observábamos que 
las tasas de mortalidad por el SMSL oscilan desde 
el 0,15 por 1.000 en 1984 hasta el 0,23 por 1.000 
en 1989 y el SMSL representa la quinta causa de 
muerte del periodo postnatal.

Aplicando en España, la ratio promedio de inci-
dencia de mortalidad por el SMSL de los países 
industrializados –de 1,5 a 2 por 1.000 de nacidos 
vivos–, cada año morirían alrededor de 900 lac-
tantes por el SMSL en nuestro país, que con-
trasta con el apenas centenar de casos que se 
contabilizan cada año, situación que no se puede 
aceptar como real y que posiblemente cambiaría 
si se realizara un estudio necrópsico sistemático y 
obligado, ante toda muerte súbita infantil(3).

El primer estudio clínico de 1986, realizado en 
Hospitales españoles, permitió que sus partici-
pantes, en 1987, dentro de la Reunión Anual de 
la AEP –en Córdoba–, celebraran la primera Mesa 
Redonda sobre SMSL(4) y desde entonces el inte-
rés por el tema fue paulatinamente en aumento, 
como lo indican las aportaciones de diferentes 
autores, revisando exhaustivamente el tema del 
SMSL editadas en prestigiosas publicaciones 
pediátricas nacionales(5-11).

2. CONSTITUCIÓN DEL “GRUPO DE 
TRABAJO”

La Asociación Española de Pediatría (AEP), en 
1991, fomentó que, dentro de su seno, queda-
ra formalmente constituido el Grupo de Trabajo 
para el Estudio y Prevención de la Muerte Súbita 
del Lactante (GEPMSL de la AEP) (Figura 1); 
en él, estaban representadas las 12 Sociedades 
Regionales de Pediatría de la AEP y se asumió el 
compromiso de aplicar los diversos “Protocolos” 
aceptados por el GEPMSL, en cada Sociedad 
Regional de Pediatría. Dentro del GEPMSL, las 
especialidades médicas implicadas con el com-
plejo tema del SMSL (pediatras, patólogos, foren-
ses, epidemiólogos, bioquímicos, neurofi siólogos, 
investigadores, psicólogos, sociólogos, etc.) pue-
den reunirse, intercambiar información, recoger 
datos, promover medidas preventivas y adoptar 
programas de actuación unifi cados. 

Se hacía imprescindible informar a la sociedad –a 
los padres y a los propios médicos– del amplio 
contexto que comprende el tema de la MSI, que 
permita “HUMANIZAR y NORMALIZAR” todo 
el entorno que se genera ante un fallecimiento 
tan inesperado.

Durante la Reunión Anual (Palma de Mallorca, 
1991)(12), quedó elegido el Comité Ejecutivo del 
GEPMSL de la AEP y también se nombraron a los 
responsables de los diferentes “GRUPOS PER-
MANENTES de TRABAJO” (Tabla 1), siguiendo 

GRUPO de TRABAJO para el ESTUDIO y PREVENCIÓN
de la MUERTE SÚBITA INFANTIL de la

ASOCIACIÓN ESPAÑOLA DE PEDIATRÍA

SMSL

Figura 1. Anagrama del “Grupo de Trabajo” para 
el Estudio y Prevención de la Muerte del Lactante 
de la Asociación Española de Pediatría (GEPMSL 
de la AEP).
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las normas de la Sociedad Europea para la Preven-
ción de la Muerte Súbita Infantil (ISPID).

Los propósitos que el GEPMSL quería transmitir, 
quedan refl ejados en la Tabla 2, en cada uno de 

los apartados del “PLAN de Estudio y Prevención 
de la Muerte Súbita del Lactante en España”(12).

3. CAMPAÑA “PONLE A DORMIR BOCA 
ARRIBA”

Existen numerosos datos bibliográficos en los 
que parece indiscutible una asociación estadísti-
camente signifi cativa entre la postura en decúbito 
prono al dormir de los lactantes y el SMSL. Lo 
mismo ha ocurrido con el excesivo arropamiento 
y calor ambiental (sobrecalentamiento o estrés 
térmico); también con el hábito tabáquico de la 
madre antes y después del parto y con que el niño 
comparta la cama con un adulto. El cambio de 
que los lactantes duerman en “decúbito supino” 
y el evitar los anteriores factores relacionados con 

1.  Epidemiología y Salud Pública

2.  Teorías de investigación fi sio-patogénicas

3.  Estudios clínicos

4.  Estudios anatomo-patológicos

5.  Asistencia psico-social a familias afectadas

6.  Investigación de Biología Molecular

TABLA 1. “Grupos Permanentes de Trabajo” de la 
ISPID (Sociedad Europea para la Prevención de la 

muerte infantil).

I.  Investigación

– Necropsia obligada de todas las MSL
– Clasifi car las MSL según los hallazgos anatomo-patológicos
– Esclarecer y orientar la etiopatogenia de las MSL
– Conseguir cifras de incidencia reales de MSL y del SMSL
– Obtener el “Perfi l Epidemiológico” de las víctimas

II.  Prevención

1.  Estudio y atención de los “Grupos de Riesgo”:
-  Lactantes y pretérminos sintomáticos (con episodios de apnea, cianosis o hipotonia)
-  Hermanos de víctimas por un SMSL (sucesivos o gemelos)

2. Aplicar “Scoring Epidemiológico de Riesgo” entre la población recién nacida de las maternidades 
3. Incluir y seguir a la “Población seleccionada de Riesgo” en “Programa de Monitorización Cardio-

respiratoria Domiciliaria”

III.  Información

1. Social:
-  Divulgación del tema del SMSL en la sociedad
-  Asesorar a las “Asociaciones de padres afectados”

2. Administrativa:
-  Coordinación judicial y médico-forense ante todas las MSL

3. Médico-Sanitaria:
-  Desarrollar las Funciones del “Grupo de Trabajo” para el Estudio y Prevención de la MSL de la 

AEP, adscrito a la ISPID (Sociedad Europea para la Prevención de la Muerte Infantil)

TABLA 2. “Plan de Estudio y Prevención de la Muerte Súbita del Lactante en España”, 
aprobado por el GEPMSL de la AEP. 
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su entorno se ha acompañado, indefectiblemente, 
de disminución de las tasas de mortalidad por el 
SMSL. De aquí que se ha divulgado la necesidad 
de aconsejar el decúbito supino durante el sueño, 
evitar el sobrecalentamiento del lactante y suprimir 
el hábito tabáquico en el ambiente del niño, al 
ser factores preventivos para evitar el SMSL(13-15).

Todos los países que desarrollaron Campañas 
Nacionales recomendando estos consejos, a 
medida que han quedado implantados, reduje-
ron más de la mitad, la incidencia del SMSL(16,17). 

En el mes de octubre de 2000, con el lema “Ponle 
a dormir boca arriba”, el GEPMSL, con el patro-
cinio de fi rmas comerciales y el respaldo de las 
Instituciones, realizó una Campaña Nacional 
divulgativa con la intención de transmitir consejos 
preventivos del SMSL(18). Esta Campaña mereció 
el Premio a la mejor “Iniciativa en Fomento de la 

Salud”, otorgado por Fundamed-El Global, del año 
2000.

4. PUBLICACIONES SOBRE EL SMSL 

Los integrantes del GEPMSL publicaron en 
1996 un Libro Blanco sobre SMSL(19) (Figura 2)
que recopilaba una puesta al día muy exhausti-
va del amplio tema del SMSL, único escrito en 
castellano, y que tuvo una gran acogida entre 
los pediatras españoles y también entre los de 
habla hispana. Es por ello que la AEP, en el año 
2003, publicara una reedición actualizada por el 
GEPMSL y que fue editada como Monografía de 
la AEP20 (Figura 3) –su segunda Monografía– y 
que puede descargarse desde su web: www.aep.
ed/monografi as. En ambos tratados, los autores 
revisaron y actualizaron magistralmente, el capítulo 

Figura 2. Portada del Libro Blanco, publicado el 
1996.

Figura 3. Monografía de la AEP: Síndrome de la 
Muerte Súbita del Lactante. Libro Blanco 2ª edición, 
publicado el 2003. 
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encomendado; también fi guraban Anexos con los 
diferentes protocolos o pautas a seguir por las 
distintas especialidades: pediatras hospitalarios 
o de Atención Primaria, Servicios de Urgencias, 
forenses, investigadores, etc.; además, diferentes 
folletos divulgativos sobre el SMSL, destinados a 
pediatras y, sobre todo, a familias afectadas.

La tercera edición es la que está en sus manos y 
espera superar la acogida y repercusión que han 
tenido las dos anteriores.

Desde 1988 hasta la actualidad, aparte de las 
publicaciones de revisión del tema(6-11), han sido 
numerosas las aportaciones sobre resultados 
clínicos o epidemiológicos(21-26) y los libros de 
texto españoles le dedican capítulos exclusivos 
y amplios, respecto a anteriores ediciones(27-29).

5. ACTIVIDADES CIENTÍFICAS

En 1994, el GEPMSL de la AEP organizó en Bar-
celona, dentro del marco de su Reunión Anual de 
la AEP, el I Simposio Nacional sobre SMSL. Desde 
entonces, se han celebrado Simposios Satélite en 
el Congreso de la AEP en Santiago de Compostela 
(1996), Torremolinos (1998), Santa Cruz de Tene-
rife (2000), Madrid (2004) y Valencia (2006). En 
todos ellos, se aportaron dinámicas, experiencias 
e informaciones muy interesantes y provechosas, 
para aplicar en sus respectivas regiones, y con la 
intención de mejorar paulatinamente el nivel de 
atención del SMSL en el resto de regiones espa-
ñolas y así poder obtener los mismos resultados 
que desde hace años ya consiguen la mayoría de 
los países de nuestro entorno. Destacar que en 
el V Simposio celebrado en Madrid, se hizo un 
especial hincapié en las diferentes líneas de inves-
tigación sobre el SMSL que viene desarrollando 
el Instituto Nacional de Toxicología y también des-
tacó el tratamiento de la plagiocefália, una de las 
complicaciones que ha ido en aumento desde que 
se siguen las recomendaciones de la Campaña 
Nacional “Ponle a dormir boca arriba”. Resaltar 

también, que el VI Simposio celebrado en Valencia, 
representó un punto de infl exión muy positivo y 
defi nitivo de la colaboración entre forenses, pedia-
tras e investigadores, que forjaron el ejemplo a 
seguir por el resto de Sociedades Regionales de 
Pediatría.

Como ya se ha citado, en 1987, en la Reunión 
Anual de la AEP en Córdoba, se realizó una Mesa 
Redonda sobre el SMSL(14), que se repitió en 1991 
(Palma de Mallorca)(12), a partir de la cual se cons-
tituyó formalmente el “Grupo de Trabajo”. La AEP, 
a través de su Comité Científi co, consideró opor-
tuno que el GEPMSL participara a través de los 
años –desde 1987 en el 37 Congreso de Córdoba 
hasta el reciente 61 Congreso de la AEP del 2012, 
celebrado en Granada– en varias Mesas Redon-
das o Almuerzos con el Experto, dentro de sus 
Congresos Anuales(24,12,30,31), lo cual ha permitido 
concienciar de la importancia del SMSL dentro del 
estamento médico y difundir su conocimiento en 
nuestro país, estableciendo con claridad la actitud 
a tomar frente los casos de SMSL. En el ámbito de 
prevención frente al SMSL, ha introducido dentro 
de la práctica diaria de los pediatras hospitalarios, 
como de los de la Atención Primaria, una entidad 
nueva, conocida como ALTE o Episodio Aparen-
temente Letal, magistralmente descrito en otro 
capítulo de la publicación y que hace referencia 
a aquellos lactantes que se han recuperado de 
un episodio aparatoso, que a la persona que ha 
socorrido al bebé, le da la impresión de que lo 
ha rescatado de su muerte cierta. El cuidadoso 
estudio de los casos de ALTE y los de SMSL ha 
permitido diferenciar ambas entidades y protoco-
lizar el estudio clínico de aquellos lactantes que 
presentan un ALTE(32-36).

6. REPERCUSIONES INTERNACIONALES

En Europa, durante la década de los 80, cada 
año morían alrededor de 10.000 lactantes por el 
SMSL, lo cual unido al progresivo descenso de 
sus índices de natalidad, mereció una especial 
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atención de la Comisión de Salud Pública de la 
Unión Europea. Por ello, en junio de 1991 se cele-
bró en la ciudad francesa de Rouen, el Congreso 
de Fundación de la ISPID (Sociedad Europea para 
el Estudio y Prevención de la Muerte Infantil).

Desde entonces, periódicamente, la ISPID orga-
niza sus congresos con la intención de juntar el 
esfuerzo multidisciplinar y multinacional que per-
mita atender más efi cazmente los variados aspec-
tos del SMSL en Europa y resto del mundo. Las 
especialidades médicas implicadas con el com-
plejo tema del SMSL se reúnen para intercambiar 
información, recoger datos, promover medidas 
preventivas y adoptar programas de actuación 
unifi cados(37). 

La ISPID celebró en Barcelona, en 1997, su Con-
greso europeo(38) y, además, el GEPMSL organizó 
el I Simposio del SMSL(39) con miembros de la 
ALAPE (Asociación Latino Americana de Pedia-
tría) (Figura 4), con el fi n de cambiar experiencias 
entre todos los países hispanoparlantes y adop-
tar medidas preventivas en cada país; durante 
su transcurso, se formalizó el funcionamiento del 
Comité de Estudio y Prevención en muerte súbita 
del lactante de la Asociación Latinoamericana de 
Pediatría. Buenos Aires (Argentina) acogió el II 
Simposio en 1999, en Montevideo (Uruguay) se 
celebró el III y el 31 de agosto del 2002 se celebró 

en Florencia (Italia) el IV Simposio Satélite, den-
tro de la VI Conferencia Internacional SIDS, que 
reunió en la capital italiana expertos de todos los 
países, con la intención de abordar un compro-
miso de la pediatría mundial, prevenir el SMSL. 
El Comité de la ALAPE emitió una Declaración 
de CONCENSO para la reducción del riesgo en 
SMSL, que se difundirá a todos los países de la 
Asociación Latinoamericana de Pediatría(40).

La aplicación de los progresos sobre el tema del 
SMSL en los países de nuestro entorno les ha 
permitido disminuir a más de la mitad sus cifras de 
incidencia. A ello ha contribuido el que sus carac-
terísticas hayan sido ampliamente “DIVULGADAS” 
dentro de su sociedad y “DESMITIFICADA” su 
existencia. 

7. COMPROMISO CON LAS FAMILIAS 
AFECTADAS 

El impacto causado por la muerte súbita de un 
lactante sobre las familias y sobre la sociedad 
es más grave que el que cabría suponer por el 
número de casos. Son numerosos los países 
que desde hace años, cuentan con Fundaciones 
Nacionales dedicadas exclusivamente al SMSL 
que aúnan los esfuerzos interdisciplinarios que 

SIDS
EUROPE

Figura 5. Anagrama de SIDS EUROPE que agru-
pa a todas las Fundaciones Nacionales de familias 
afectadas por el Síndrome de la Muerte Súbita del 
Lactante en los países europeos.

Figura 4. Anagrama del Comité de estudio y pre-
vención en muerte súbita del lactante de la Asocia-
ción Latinoamericana de Pediatría (ALAPE).
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permitan abrigar la esperanza de llegar a identifi -
car a las víctimas potenciales del SMSL y señalar 
las etapas a recorrer para su salvación. Folletos 
informativos destinados a las familias afectadas 
por el SMSL han sido editados por cada una 
de las Fundaciones Nacionales del SMSL. SIDS 
Europe (Figura 5) agrupa a todas las Funda-
ciones Nacionales de Europa. Sus principales 
atribuciones coinciden con las de la Fundación 
SMSL (SIDS) americana que, en 1988, celebró 
su 25 aniversario de constitución (Tabla 3)(41). 
El GEPMSL colaboró con los representantes de 
las 3 Asociaciones de “familias afectadas por el 
SMSL, que ya se han formado –Cataluña, Murcia 
y Madrid– y pretende estimular la creación de 
asociaciones similares en cada una de las res-
tantes Sociedades Regionales de Pediatría; una 
vez conseguido este propósito, se podría crear 
una Fundación Nacional, con importantes com-
promisos de información y asesoramiento a las 
familias afectadas y de apoyo a la investigación, 
como viene siendo habitual, desde hace años en 
los países industrializados. 

8. PERSPECTIVAS DE FUTURO

Transcurridos más de 20 años desde la forma-
ción del GEPMSL de la AEP, se ha consegui-
do una marcada sensibilización e interés de la 
sociedad civil y del estamento médico en nuestro 
país, por el SMSL. La Junta Directiva de la AEP, 
recientemente elegida, consideró continuar las 

actividades del GEPMSL, pero con un nuevo 
Proyecto de Gestión, el Grupo de Estudio de la 
Muerte Súbita Infantil de la AEP (GEMSI-AEP), 
para avanzar en el conocimiento de la Muerte 
Súbita Infantil (MSI) en el periodo fetal tardío, 
del lactante y del infantil hasta los 14 años. La 
nueva singladura del fl amante Proyecto cuenta 
con la participación de los Institutos de Medicina 
Legal Autonómicos y del Instituto Nacional de 
Toxicología, con una visión de ser un Grupo de 
referencia nacional para el estudio y prevención 
de la MSI, basado en el trabajo multidisciplinar y 
con claro compromiso social. Ya se han fi jado las 
Líneas Estratégicas y el Cronograma de Objetivos 
y Prioridades a desarrollar. El entusiasmo que 
siempre ha acompañado a los integrantes del 
Grupo permitirá obtener unos resultados que 
conviertan la incidencia el SMSL y la MSI, en 
cifras insignifi cantes.

ISPID
Figura 6. Anagrama de la ISPID (Sociedad Euro-
pea para el Estudio y Prevención de la Muerte 
Infantil).

1.  Divulgar el tema del SMSL dentro de la 
sociedad

2.  Recomendar a las familias afectadas de 
la realización de una autopsia a todos los 
lactantes que fallecen de forma inexplicable, 
que permitirá usar correctamente el término 
SMSL

3.  “Humanizar el trato” ante una Muerte 
Súbita del Lactante

4.  Apoyo a las familias afectadas en el 
momento del fallecimiento y también 
después

5.  Asesoramiento a los padres afectados ante 
un nuevo hijo

6.  Apoyo económico para la investigación

7.  Integrarse en la FAMILIA 
INTERNACIONAL de FUNDACIONES de 
SMSL del mundo (con una Presidencia 
y una Secretaría General, actualmente 
vigentes y operativas)

TABLA 3. Principales atribuciones de la 
“Fundaciones Nacionales de Familias” afectadas 
por el Síndrome de Muerte Súbita del Lactante 

(SMSL).
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SÍNTESIS CONCEPTUAL

• Las múltiples investigaciones epidemiológicas, 
observacionales, clínicas, anatomopatológicas 
y necrópsicas sobre el síndrome de la muer-
te súbita del lactante (SMSL) han permitido 
avanzar notablemente en el conocimiento del 
mismo.

•  Se da la defi nición el SMSL, la epidemiología 
y su evolución.

•  Se describen las múltiples hipótesis etiopato-
génicas. 

•  Se describen los factores de riesgo con predis-
posición genética, prenatales y postnatales y 
se comenta la necesidad de un abordaje mul-
tidisciplinar y multicéntrico. 

•  Por último, se realiza un análisis fi nal y se opina 
sobre las direcciones de estudio futuras. 

INTRODUCCIÓN

El síndrome de la muerte súbita del lactante 
(SMSL), se defi ne como “muerte súbita de un 
niño de menos de un año de edad, que ocurre 
aparentemente durante el sueño y que perma-
nece sin explicación después de la realización 
de una minuciosa investigación postmortem, que 
incluye la práctica de la autopsia, examen del 
lugar del fallecimiento y revisión de la historia 
clínica”(1) constituye la situación más estresan-
te y desgarradora que pueden enfrentar unos 
padres ante el hecho de perder a un hijo cuya 

salud saltaba a la vista y lo encuentran muerto 
en su cuna.

Hoy en día, el SMSL sigue siendo una de las prin-
cipales causas de muerte para los niños entre un 
mes y un año en los países desarrollados(2), y los 
datos actuales sugieren que aproximadamente 
entre el 60-80% de estas muertes permanecen con 
autopsia negativa. Entre los países desarrollados, 
las tasas de SMSL varían ampliamente(2); así, en los 
EE.UU., las tasas de SMSL son aproximadamente 
dos veces superiores entre los bebés de madres 
afroamericanas o de la India en comparación con 
las madres de origen caucásico(2), y el aumento de 
riesgo de SMSL también se observa en los maoríes 
de Nueva Zelanda, los aborígenes australianos(2) y 
los de ascendencia mixta en Cabo Town, Sudáfrica.

A pesar de las numerosas investigaciones rea-
lizadas en torno a la patogenia del SMSL, los 
mecanismos fisiopatológicos que conducen a 
este cuadro siguen sin estar bien defi nidos. En 
la muerte súbita, el pediatra siempre llega tarde. 
Asistimos a una tragedia y a un fracaso, por lo tan-
to los esfuerzos deben dirigirse a la investigación 
de los mecanismos etiopatogénicos y al estudio 
de su epidemiología, para su posible prevención 
y para ello es primordial la identifi cación de los 
factores de riesgo. 

Ninguna de las hipótesis planteadas proporcionan 
explicaciones concluyentes para todos los casos. 
La razón es que pueden existir factores que con-

Principales hipótesis y teorías 

patogénicas del síndrome de la 

muerte súbita del lactante

Mª Isabel Izquierdo Macián, Ester Zorio Grima, Pilar Molina Aguilar, 

Purifi cación Marín Reina

3.2
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ducen a desarrollar un SMSL todavía no identifi ca-
dos, o bien existen causas genéticas, infecciosas, 
ambientales y/o evolutivas cuya manifestación fi nal 
es el cuadro clínico y anatomopatológico conocido 
como SMSL.

El SMSL, en las últimas décadas ha sido sus-
tancialmente desmitifi cado debido a los grandes 
avances en la comprensión de su relación con el 
sueño y la homeostasis, con el sobrecalentamien-
to, el tabaquismo materno, antes y después del 
parto, factores de riesgo genéticos y las alteracio-
nes bioquímicas y moleculares.

El avance más importante ha sido el descubri-
miento de la relación del SMSL con la posición en 
prono para dormir(3). El trabajo de Beal y Finch(4), 
y sobre todo el trabajo de todo lo publicado hasta 
entonces sobre la postura en decúbito prono de 
Guntherroth y Spiers(5) en 1992, terminó de cla-
rifi car la situación. La disminución de la prevalen-
cia de dormir en decúbito prono se acompañaba 
de una disminución de la incidencia de muerte 
súbita que oscilaba entre el 20 y el 67%. Ante 
esta evidencia epidemiológica, a principios de 
los años 1990 se pusieron en marcha campañas 
de prevención nacionales e internacionales reco-
mendando la posición supina para los lactantes 
durante el sueño. Desde entonces se estima que 
la incidencia ha descendido por debajo del 50% , 
de 1,2 por 1.000 nacidos en 1992 a 0,55 por cada 
1.000 nacidos vivos en el 2006(2,6,7).

La patogénesis del SMSL se ha entendido a través 
de una hipótesis del triple riesgo, según la cual el 
SMSL se produciría con la superposición de tres 
factores de riesgo: un niño vulnerable, un periodo 
crítico del desarrollo y un factor externo de estrés 
desencadenante(8,9). El Instituto Nacional de Salud 
Infantil y Desarrollo SIDS en el Plan Estratégico de 
2001(10) declaró inequívocamente que: “el conoci-
miento adquirido durante la última década apoya 
la hipótesis general de que los bebés que mue-
ren de SMSL tienen anormalidades al nacer que 
los hacen vulnerables o potencialmente mortales 

durante la infancia”. En esencia, esto indicaría que 
el SMSL es un trastorno del desarrollo originado 
durante el desarrollo fetal. El interés en el tronco 
cerebral se inició con Naeye(11) en 1976; poste-
riormente, Kinney et al.(12) encuentran signos de 
astrogliosis en el 20-30% de estos pequeños. 

Otros enfoques van dirigidos a relacionar el SMSL 
con toxinas bacterianas, descrito por Morris(13) 
(1999), seguido por el grupo de Goldwater(14) 
que extendieron los estudios con la hipótesis de 
la existencia de un défi cit congénito o adquirido 
en el reconocimiento de patógenos. También es 
bien conocida la evidencia de la infección viral en 
el SMSL(15).

Otras hipótesis incluyen causas cardiogénicas(16), 
shock, incluyendo anafi laxia(17) y estrés térmico(18), 
que podría explicar algunos de los factores de 
riesgo de reinhalación de CO2

(19), la asfi xia inten-
cionada o no(18) y la obstrucción de las vías res-
piratorias(21).

La mayoría de los autores reconocen para el 
SMSL una etiología multifactorial, pudiendo con-
siderarse como el resultado fi nal de diversos pro-
cesos, o también es posible que diferentes causas 
se combinen para llegar a una vía fi nal común que 
conduce al lactante a la muerte.

Para el abordaje del SMSL es necesario un 
esfuerzo multidisciplinar y multicéntrico. Para ello 
se precisa la creación de Grupos de Trabajo Mul-
tidisciplinares(22,23).

El desarrollo e implementación de protocolos de 
autopsia y del escenario de la muerte, han lleva-
do a normalizar el estudio de estas muertes, con 
diagnóstico cada vez más frecuente de asfi xia acci-
dental. Es imposible, por ejemplo, detectar algu-
nas anomalías congénitas, lesiones, infecciones o 
defectos metabólicos sin una autopsia; igualmen-
te la investigación del escenario de la muerte es 
esencial para excluir mecanismos accidentales, 
ambientales y no naturales de las muertes (Tabla 1).
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TEORÍAS ETIOPATOGENICAS

1. Hipótesis del triple riesgo

Una de las teorías más ampliamente difundidas 
para explicar el SMSL es la hipótesis del triple 
riesgo propuesta por Filiano y Kidnney(9), según la 
cual la muerte se produciría cuando en un lactante 
de forma simultánea inciden tres circunstancias 
con interacción de factores genéticos y ambien-
tales(24). Según esta hipótesis deberán coincidir: 

•  Lactante vulnerable. Defecto o anormalidad 
subyacente que lo torna vulnerable.

•  Periodo crítico del desarrollo (de 0 a 12 
meses; históricamente el SMSL acontece 
con mayor frecuencia entre los 2 y 4 meses), 
rápido crecimiento y cambios en el control del 

equilibrio fi siológico, que pueden ser evidentes 
como el patrón del sueño o despertar y sutiles 
como la respiración, la frecuencia cardiaca, la 
tensión arterial y la temperatura.

•  Un factor externo de estrés, que en un lac-
tante vulnerable actúa como desencadenante.

Los factores de riesgo se dividieron en dos cate-
gorías: factores intrínsecos, defi nidos como fac-
tores genéticos, polimorfismos, o ambientales 
que afectan la susceptibilidad, como son la raza 
afroamericana, sexo masculino, la prematuridad y 
la exposición materna prenatal al tabaco o al alco-
hol. Los factores de riesgo extrínsecos se defi nen 
como un factor de estrés físico próximo a la muerte 
que puede aumentar el riesgo de SMSL en un 
niño vulnerable. Estos factores incluyen: la posición 
para dormir boca abajo/lateral, cara boca abajo, 

General Sepsis/
meningitis

Asfi xia:
accidental/
provocada

Anafi laxia Descompensación 
metabólica Hipertermia Anemia 

falciforme

Cardiaco Fibroelastosis 
subendocárdica

Cardiopatías
congénitas Miocarditis Canalopatías

Pulmonar Neumonía Bronquiolitis
Hipertensión

pulmonar
idiopática

Traqueobronquitis 
severa

Renal Intoxicación Pielonefritis

Digestivo Enterocolitis
bacteriana

Hepático Intoxicación Hepatitis
Depósitos 

grasos: meta-
bolopatías

Páncreas Pancreatitis
Intoxicación 
por ácido 

bórico

Fibrosis 
quística

Adrenal
Hiperplasia 

adrenal 
congénita

Cerebral Encefalitis
Traumatismo:

fracturas,
hemorragias

Malformación 
AV con 

hemorragia

Óseo Fracturas

TABLA 1. Trastornos que pueden simular un SMSL.
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cabeza cubierta, dormir en un colchón de adultos, 
sofá o parque infantil, ropa de cama blanda, cole-
cho y signos de infección del tracto respiratorio 
superior. El tabaquismo materno también puede 
considerarse como un factor de riesgo externo, 
sobre todo si se acompaña de colecho(25).

Las campañas de prevención del SMSL se 
orientan hacia intervenciones de los factores que 
actuan de “trigger” o gatillo sobre el lactante vul-
nerable(26) (Figura 1).

2. Factores genéticos

Muchos estudios de cohortes, con una amplia 
gama de tamaños muestrales y etnias, han exa-
minado los factores genéticos que pueden hacer 
vulnerable a un niño al SMSL. Si bien los factores 
genéticos de riesgo están claramente presentes, 
se necesita más trabajo para examinar sus meca-
nismos de actuación y para determinar cómo estos 
factores pueden combinarse para crear la “huella 
genómica” que predispondría a sufrir el SMSL

a. Disfunción del Sistema Nervioso Central 

Diversos estudios recientes han relacionado el 
SMSL con disfunción del sistema nervioso central 
y particularmente del sistema nervioso autóno-

mo(27,28). Esta disfunción puede dar lugar a la falta 
de respuesta, a la asfi xia con hipoxia progresiva a 
coma y muerte(29).

Los patólogos H. Kinney y D. Paterson analizaron 
el cerebro de 31 lactantes fallecidos por SMSL y 
de 10 fallecidos por otras causas. Su análisis se 
centró en el bulbo raquídeo, donde descubrieron 
anomalías en las células nerviosas que producen 
y utilizan la serotonina.

El sistema serotoninérgico juega un papel en la 
coordinación de la respiración, la sensibilidad al 
dióxido de carbono (CO2), así como la tempera-
tura corporal, el manejo de la tensión arterial y 
función autonómica. Cuando los niños duermen 
boca abajo o tienen el rostro tapado por la ropa de 
cama vuelven a respirar el dióxido de carbono que 
han exhalado. El aumento del dióxido de carbono 
estimula los centros de respiración y despertar en 
el cerebro.

“Un bebé normal se despertará, se dará vuelta, 
y comenzará a respirar más rápido cuando los 
niveles de dióxido de carbono aumenten“. En los 
lactantes que sufren anomalías en el sistema de 
producción y utilización de la serotonina, sus refl e-
jos respiratorios para despertarse podrían verse 
afectados (Figura 2).

Factores de riesgo
intrínsecos

• Varones
• Prematuridad
• Genéticos. Polimorfismos
• Exposición prenatal
  al tabaco y alcohol

Periodo crítico
del desarrollo

Lactante
vulnerable

Factor
exógeno

estresante

SMSL

Factores de riesgo
extrínsecos

• Dormir en prono
• Colecho
• Colchón blando
• Cabeza cubierta
• Sobrecalentamiento

Figura 1. Hipótesis del triple riesgo.
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Existe un gran número de factores genéticos que 
afectan al sistema serotoninérgico y que se han 
relacionado con el SMSL. En la correlación más 
alta estudiada está involucrado el gen 5-HTT, que 
codifi ca el transportador de la serotonina. Se han 
publicado casos de SMSL en diversas etnias, 
objetivando una reducción de la concentración 
de 5-HTT en las terminaciones nerviosas(30-32). 
Otros estudios han investigado la asociación 
de polimorfi smos de repetición en tandem de 
número variable (VNTR) en el intrón 2 del gen 
de 5-HTT que contienen 10-12 copias de una 
secuencia de repetición de 16-17 pares de bases 
relacionadas con el SMSL. Weese-Mayer y cols. 
encontraron en 90 casos de SMSL un aumen-
to del L-12 intron-promotor, en los casos de 
SMSL de afroamericanos (p= 0,002) y no en 
caucasianos (p= 0,117) en comparación con los 
subgrupos de controles emparejados por etnia 
y género. Estos resultados sugieren posibles 
diferencias étnicas en la variación genética en 
el gen 5-HTT(33,34).

Filonzi y cols.(35) publicaron 20 casos de SMSL 
relacionada con la interacción entre el alelo 
L5-HTT y polimorfi smos en el gen que codifi ca 
el neurotransmisor inactivador de la monoamino 
oxidasa A (MAOA), lo que sugiere que los dos 
genotipos actuarían de manera sinérgica en la 
modulación de riesgo de SMSL.

Weese-Mayer y cols.(36) examinaron 8 genes 
implicados en el desarrollo temprano del sistema 
nervioso autónomo: BMP2, Mash1, PHOX2a, RET, 
ECE1, EDN1, TLX3 y EN1. Curiosamente, encon-
traron 11 mutaciones raras de proteínas en 14 de 
los 92 casos de SMSL en los genes PHOX2a, RET, 
ECE1, TLX3 y EN1; sólo la mutación TLX3 estaba 
presente en los 92 controles emparejados.

b. Canalopatías cardiacas

Existe abundante evidencia científi ca que relacio-
na las canalopatías con el SMSL; éstas surgen 
de mutaciones en los genes que codifi can los 

Paso 1

EAL

Asfixia e
hipoperfusión

cerebral

Paso 2

Asfixia
progresiva

Fallo
despertar

Paso 3

Coma hipóxico

Paso 4
Bradicardia
y gasping

Paso 5
Fallo

autorresucitación
y muerte

Cabeza elevada
o giro

Figura 2. Cinco pasos de 
fallo respiratorio que condu-
cen al SMSL. (Modifi cado de 
la cita 24).
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canales iónicos que conducen a la formación de 
arritmias potencialmente letales causando tras-
tornos como el síndrome de QT largo, QT corto, 
síndrome de Brugada y la taquicardia ventricular 
catecolaminérgica polimorfa, causantes de muerte 
súbita y que no dejan indicios detectables en la 
autopsia(37).

Desde el prisma de la hipótesis del triple riesgo, 
las canalopatías podrían justifi car un aumento del 
riesgo en cada una de esas vertientes:

1. Niño vulnerable: el hecho de ser portador 
de un defecto genético en los genes que 
codifi can proteínas clave en la generación de 
corrientes eléctricas del corazón hace que los 
lactantes afectos se encuentren en riesgo de 
desarrollar taquiarritmias malignas.

2. Trigger: el sueño, circunstancia clave en la defi -
nición del SMSL, es el trigger más importante 
para la aparición de taquiarritmias malignas en 
el caso del síndrome de QT largo tipo 3 y del 
síndrome de Brugada fundamentalmente, pero 
también en el caso del síndrome de QT largo 
tipo 2. La hipertermia, el dolor o el hambre, así 
como episodios menores de obstrucción de las 
vías aéreas altas, pueden actuar de triggers 
de arritmias malignas en el síndrome de QT 
largo tipo 1, el síndrome de QT largo tipo 2 y, 
probablemente, en la taquicardia ventricular 
catecolaminérgica polimórfi ca(38). 

3. Periodo vulnerable de su desarrollo: la repo-
larización ventricular no es un elemento 
estacionario, sino fl exible y sujeto a cambios 
constantes en el lactante. Hasta los 3 meses 
el intervalo QTc mantiene valores más eleva-
dos de los que tendrá posteriormente (por 
inmadurez del sistema nervioso vegetativo), 
también en aquellos lactantes portadores de 
un SQTL congénito, más susceptibles por tan-
to a eventos letales en este periodo.

En el momento actual, el conocimiento científi co 
acumulado permite establecer que aproximada-
mente un 10-15% de los casos catalogados como 

SMSL corresponden a canalopatías, en particular 
síndrome de QT largo y síndrome de Brugada, en 
menor grado, síndrome de QT corto y taquicardia 
ventricular catecolaminérgica polimórfi ca. El gen 
más sólidamente relacionado con el SMSL es el 
SCN5A y el sueño el trigger más importante. Las 
evidencias a favor del papel de las canalopatías en 
el SMSL pueden resumirse en la siguiente cadena 
de acontecimientos consecutivos:

1) En las décadas de los 70s, 80s y 90s se cons-
tataron intervalos QTc alargados en las víctimas 
de SMSL o sus familiares con mayor frecuen-
cia que en lactantes controles(39).

2) A partir del año 2000 se publicaron casos 
aislados de víctimas de SMSL o episodios 
aparentemente letales con mutaciones en los 
genes codifi cantes para los canales iónicos, 
fundamentalmente SCN5A y KCNQ1, pero 
también en KCNH2, RyR2 o caveolina3. En 
algunos de estos casos se documentaron 
taquiarritmias malignas durante el evento de 
SMSL, en otros se documentaron QTc largos 
y ocasionalmente se completó el estudio con 
valoración cardiológica y molecular en los 
padres(40). En paralelo se publicaron las pri-
meras series de casos de SMSL con un por-
centaje signifi cativo de identifi cación de varia-
ciones genéticas en los genes relacionados 
con los canales iónicos, algunas con estudios 
funcionales in vitro, la mayoría procedentes de 
autopsias y sin correlato clínico asociado, por 
lo que no se pudo estimar la prevalencia de 
afectación parental ni discernir si se trataba 
de mutaciones de novo o heredadas de los 
progenitores(41). 

c. Errores innatos del metabolismo

Las metabolopatías representan aproximadamen-
te entre el 1 y el 2% de los casos de SMSL(42). 
Actualmente el conocimiento científi co ha permi-
tido determinar los genes que codifi can las proteí-
nas implicadas en las vías metabólicas y produc-
ción de energía en casos de SMSL; 12 estudios 
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han examinado el papel del défi cit de la acil-CoA 
deshidrogenasa de cadena media (MCAD) y su 
relación con el SMSL. La presentación fenotípica 
varía, pero un 20-25% de los pacientes homoci-
gotos para mutaciones en el gen MCAD pueden 
presentar el SMSL(43) .

Estudios de cohortes de mutaciones y polimor-
fi smos en la aldolasa B, la glucoquinasa y genes 
de la glucosa-6-fosfatasa no encontraron ninguna 
asociación con el SMSL(44,45).

Varios estudios han investigado diferentes par-
tes del genoma mitocondrial y su relación con 
el SMSL; dos de ellos han identifi cado variación 
dentro de la región más polimórfi ca, en el deno-
minado “bucle de desplazamiento”, donde se han 
encontrado haplotipos específi cos y mutaciones 
de signifi cado incierto pero que no aparecen en 
los controles(46,47).

d. Respuesta a la nicotina

La asociación entre la exposición exógena a la 
nicotina y el SMSL está clara(28,48).

Rand y cols. estudiaron la potencial asociación 
entre el SMSL y los defectos en los enzimas que 
metabolizan la nicotina en los genes GSTTI y 
CYP1A1, en 106 casos de SMSL de Noruega, 
y no relacionaron ninguna asociación(49). Por otro 
lado, Poetsch y cols. investigaron los polimorfi s-
mos del gen FMO3 de la enzima que metaboliza 
la nicotina, que codifi ca la fl avin-monooxigenasa 
3. Este estudio demuestra la posible interacción 
entre la vulnerabilidad genética (polimorfi smo que 
puede afectar al metabolismo de la nicotina) y un 
medio ambiente insulto (exposición al tabaco) en 
la patogénesis del SMSL(49).

3. Disfunción del tronco cerebral y de la 
función cardiorrespiratoria

El hecho de que la mayoría de los casos de SMSL 
ocurran predominantemente durante el sueño, 

llevó a la hipótesis de que éste se debía a una 
anomalía en el tronco cerebral relacionada con la 
neurorregulación de las funciones autonómicas 
cardiorrespiratorias con alteración del control res-
piratorio y de la función cardiaca. Estas hipótesis 
se basan en estudios postmortem, por hallazgos 
de autopsia sugestivos de hipoxemia crónica e 
hipoventilación tales como:

1. Persistencia de grasa marrón suprarrenal, eri-
tropoyesis hepática, gliosis del tronco cerebral 
y otras anomalías estructurales(50). 

2. Evidencia de hipodesarrollo de las estructuras 
del tronco cerebral y anomalías de los neuro-
transmisores en múltiples regiones del tron-
co encefálico relacionadas con la regulación 
neuronal cardiorrespiratoria(51,52). Identifi can-
do una reducción en la unión en los recep-
tores colinérgicos muscarínicos, en el núcleo 
arcuato, región del tronco cerebral involucra-
da en la quimiosensibilidad al CO2. También 
se han observado en víctimas del SMSL una 
disminución en la unión de la serotonina en 
el núcleo de rafe obscurus, estructura rela-
cionada con el núcleo arqueado, y en otras 
cuatro regiones del cerebro(51,53). Alternati-
vamente, las anomalías de los neurotransmi-
sores pueden presentar interacciones entre 
los factores de riesgo ambientales y la sus-
ceptibilidad genética asociados con la des-
regulación autonómica; por ejemplo, podría 
ser la exposición al tabaco y/o infección en el 
embarazo, que ocasionara cambios epigené-
ticos a través de la metilación del ADN con 
el consiguiente impacto sobre la expresión 
genética(54) (Tabla 2).

La teoría de la apnea se relacionó con el SMSL 
debido a que los episodios de apnea se acom-
pañan de bradicardia y desaturación de O2; se 
creía que refl ejan inmadurez del control cardiorres-
piratorio debido a que dichos episodios tienden 
a resolverse a medida que el niño madura. Sin 
embargo, varios estudios han demostrado que los 
niños con apneas en el periodo de recién nacido 
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no tienen un mayor riesgo de SMSL(55). Algunos 
autores afirman que la hipoxia y/o hipercapnia 
secundaria a la apnea desencadenaría respues-
tas fi siológicas anormales como resultado de las 
alteraciones patológicas del tronco cerebral(29).

La revisión de Poets resume la evidencia en contra 
de la asociación entre la apnea y los episodios de 
SMSL, basándose en datos objetivos sobre los 
mecanismos fi siopatológicos que preceden inme-
diatamente a la muerte súbita obtenida a partir de 
grabaciones fi siológicas en la memoria del monitor, 
no evidenciando la aparición de apnea prolonga-
da central como causa principal de muerte(56-58). 
No hay estudios que demuestren que el SMSL 
y los episodios aparentemente letales (EAL) son 
el resultado del mismo mecanismo o que un EAL 
de lugar a la muerte(59). El estudio CHIME, de 
colaboración multicéntrica, realizado en Estados 
Unidos para seguimiento y evaluación de los niños 
monitorizados en domicilio, demostró que tanto 
la apnea convencional como la bradicardia y las 
apneas con bradicardias extremas son eventos 
relativamente comunes, incluso entre los recién 
nacidos a término sanos. El único grupo que tenía 
un mayor riesgo de este tipo de eventos en com-
paración con los recién nacidos a término sanos, 
fue el de prematuros, y solo hasta la edad de 43 
semanas postconcepcionales. Sugieren, pues, 
que la apnea y la bradicardia prolongadas no son 

precursores inmediatos del SMSL(60). Otros estu-
dios no han podido documentar el impacto de 
la monitorización domiciliaria sobre la incidencia 
del SMSL.

4. Obstrucción respiratoria 

Esta teoría fue promulgada por Tonin y Krous(61,62)

basándose en supuestos cambios anatómicos que 
se producen cuando el bebé duerme en posición 
de prono. Mucho se ha descrito acerca de los 
mecanismos que se encuentran bajo la bandera 
de la asfi xia. Estos incluyen la superposición entre 
asfi xia y colecho, obstrucción de la respiración 
por ropa de cama, colchón blando y apnea cen-
tral. Estos mecanismos siguen siendo populares 
como resultado del importante factor de riesgo 
que supone el dormir boca abajo. En general, en 
comparación con la posición supina, el dormir en 
decúbito prono eleva la excitación y los umbra-
les del despertar, favorece el sueño y reduce la 
actividad autonómica debido a un desequilibrio 
entre la actividad parasimpática y simpática. En los 
lactantes mayores de un mes la posición de pro-
no se asocia con una peor ventilación (en la fase 
activa del sueño) por una reducción del control 
respiratorio, cardiovascular y autonómico.

Siren postula la hipótesis del SMSL en relación 
con la insufi ciencia respiratoria causada por la 
rotura del diafragma debido a una infección no 
letal en el contexto de falta de desarrollo de los 
músculos respiratorios, la posición de prono y el 
sueño REM(61). Se basa en que la infección pue-
de reducir la función mitocondrial del diafragma 
y la generación de radícales libres. La melatonina 
es un eliminador de radicales libres y por lo tan-
to, protege contra el estrés oxidativo. Los bebés 
tienen un défi cit transitorio de melatonina en los 
primeros meses de vida. Se ha demostrado una 
asociación entre la disfunción del metabolismo de 
la melatonina y el SMSL. Por lo tanto, la suma de 
fatiga diafragmática y la inactivación de los mús-
culos intercostales en la fase REM del sueño y el 
decúbito prono aumentan el trabajo diafragmáti-

ARC            Núcleo arcuato

DMX           Núcleo motor dorsal del vago

CG/PGCL  Células ganglionares y                
                     paraganglionares

HG               Núcleo hipogloso

NA               Noradrenalina

NTS             Núcleo tracto solitario

PreBot        Complejo Pre-Bötzinger

ROB            Rafe obscuro

TABLA 2. Núcleos del sistema serotoninérgico.
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co, una infección asociada, hipotéticamente podría 
llevar al SMSL.

5. Infección 

Varios factores sugieren un papel de la infección 
y el SMSL:

1. Su mayor incidencia en invierno y primavera, 
cuando aumentan las infecciones respiratorias 
y gastrointestinales.

2. El pico de incidencia se produce en el momen-
to de la caída de la inmunidad transmitida por 
la madre y la primera exposición a la mayoría 
de los patógenos.

3. La asociación del SMSL con infección reciente 
de las vías respiratorias altas y gastrointestina-
les. 

Este papel de la infección en la génesis del SMSL 
también parece sugerido por el hallazgo de cam-
bios infl amatorios a diferentes niveles del tracto 
respiratorio y elevación de citoquinas infl amatorias 
y/o anticuerpos frente a patógenos en diversos 
tejidos o líquidos corporales de pacientes falleci-
dos por SMSL(64). 

El mecanismo propuesto para explicar el papel 
de la infección incluye: teorías que implican a la 
obstrucción parcial de la vía aérea por obstruc-
ción respiratoria que puede llevar a alteraciones 
del despertar, estrés por deprivación del sueño o 
apneas; y teorías que buscan la causa en una res-
puesta infl amatoria generalizada con cambios en 
el sistema nervioso central inducidos por citoqui-
nas. Los estudios a menudo muestran implicación 
de agentes infecciosos en conjunción con otros 
cofactores (madre fumadora, posición al dormir). 
Actualmente no existen evidencias directas que 
justifi quen estas teorías(23).

6. Compresión de las arterias vertebrales

La compresión de las arterias vertebrales por movi-
mientos del cuello que podría producir isquemia 

del troncoencéfalo, se ha implicado también como 
uno de los mecanismos causantes del SMSL.

En niños, estudios angiográfi cos y del fl ujo vascu-
lar postmortem o histopatológicos han encontra-
do evidencias de que tanto la extensión como la 
rotación del cuello pueden comprimir las arterias 
vertebrales(65).

En lactantes que presenten anomalías estructu-
rales de las arterias en la base del cráneo, con 
inadecuado fl ujo cerebral compensatorio, la com-
presión de las arterias vertebrales puede causar 
isquemia aguda del troncoencéfalo y muerte. Esta 
hipótesis explicaría el mayor riesgo del lactante 
cuando duerme en decúbito prono por la tenden-
cia a rotar o a extender el cuello para mantener 
libre la vía aérea.

7. Estrés térmico

Tras estudios de publicaciones anteriores, 
Guntheroth(66) encuentra una fuerte asociación 
entre la regulación térmica y el control respira-
torio, específi camente con la apnea prolongada. 
Se ha propuesto a las interleuquinas como los 
mediadores humorales, liberados por infección o 
estrés térmico, que provocarían vasoconstricción 
periférica, aumento del metabolismo y alteracio-
nes en la termorregulación y control respiratorio. 
Algunos autores han incluido el estrés térmico 
dentro de la hipótesis de la reinspiración del CO2, 
pero existen diversos factores de riesgo para el 
SMSL asociados con el estrés térmico no expli-
cables con dicha teoría, lo que haría suponer dos 
mecanismos diferentes, aunque posiblemente 
relacionados en un proceso que lleva al éxitus a 
través de un fallo en el despertar o una alteración 
respiratoria.

8. Epidemiología. Factores de riesgo

Factores de riesgo que pueden desencadenar 
un suceso grave en un bebé con susceptibilidad 
hereditaria o adquirida: 
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a. Factores de riesgo con predisposición 
genética

•  Etnia.
•  Nivel socioeconómico bajo.
•  Género masculino (posiblemente ligado a 

mutaciones en el cromosoma X).
• Control genético:

– Respuesta infl amatoria
– Control genético NOS1.
– Control genético de la función del troncoen-

céfalo.
– Control genético de las vías metabólicas 

como la fl avin-monooxigensa3 (FMO3) del 
metabolismo de la nicotina.

– Control genético de la función cardiaca.

b. Factores de riesgo con infl uencia 
prenatal

•  Madre fumadora durante el embarazo.
•  Control prenatal inadecuado.
•  Abuso de heroína, cocaína y otras drogas.
•  Madre multípara con intervalo de embarazos 

menor a un año.
•  Abuso de alcohol durante la gestación.
•  Obesidad materna.
•  Madre adolescente.
•  Anemia materna.

c. Factores de riesgo postnatales 

•  Estacionalidad (meses más fríos).
•  Sintomatología de infección viral respiratoria o 

gastrointestinal unos días antes de la muerte.
•  Bajo peso al nacimiento.
•  Exposición al humo del tabaco.
•  Dormir en decúbito prono.
•  Alimentación con fórmula adaptada/no lactan-

cia materna.
•  Temperatura de la habitación elevada o baja.
•  Ropa de cama en exceso, colchón blando y 

juguetes de peluche en la cuna.
•  Colecho con los padres o con hermanos incre-

menta el riesgo, especialmente si se acompaña 

de tabaquismo, ingesta de alcohol, drogas y/o 
fármacos sedantes o tranquilizantes.

•  Dormir en un sofá.
•  Edad del fallecimiento. La incidencia es más 

elevada de los dos a los cuatro meses.
•  Prematuridad. Incrementa el riesgo cuatro 

veces.
•  Posible anemia. 

DIRECCIONES FUTURAS

Muchas de las hipótesis no se relacionan con los 
hallazgos patológicos, factores epidemiológicos 
de riesgo y sí el enlace hipótesis patología y epi-
demiología (Tabla 3).

Las investigaciones futuras de la patogénesis del 
SMSL deben tomar medidas formales para abor-
dar simultáneamente ambos hallazgos patológicos 
y epidemiológicos.

El futuro es muy prometedor en cuanto a descu-
brir los principales elementos genéticos predis-
ponentes y los contribuyentes prenatales sub-
yacentes al SMSL. El modelo de Salomonis(67) 
proporciona una visión integrada: patología del 
tejido, predisposición genética en términos de 
señalización neuronal, la función cardiaca y las 
respuestas inflamatorias a los antígenos vira-
les y bacterianos. El objetivo de este modelo 
además de dar una visión general, recomienda 
nuevas vías de análisis genómico específicos. 
Si bien no hay marcadores diagnósticos claros, 
se han identificado polimorfismos altamente 
representativos de SMSL en distintas pobla-
ciones étnicas.

Courts, Madea, Opdal y Rognum(68,69) también han 
revisado extensamente la genética relacionada 
con el SMSL.

Tanto la genética como la proteómica (la intro-
ducción de nuevas tecnologías de espectrometría 
de masas como SELDI-TOF MS) ofrecen enor-
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mes oportunidades para resolver el enigma de 
la patogénesis del síndrome. Debido a que los 
varones tienen mayor riesgo tanto de SMSL como 
enfermedades infecciosas que las mujeres, el cro-
mosoma X sería idóneo para estudiar las posibles 
asociaciones entre el SMSL y los polimorfi smos de 
un solo nucleótido ligados al mismo e involucrados 
en la respuesta inmune innata.

Otro campo de investigación sería el vínculo entre 
el tabaquismo durante el embarazo, la exposición 
del feto al monóxido de carbono y el desarrollo 
cardiaco anormal(70).

Los viejos problemas persisten; cuando obtenga-
mos respuestas a los defectos genéticos, conoz-
camos los patógenos causales y podamos tomar 
estrategias de prevención activa o pasiva inmu-
nizando a los niños y/o a las madres embaraza-
das, cuando se aúnen esfuerzos para erradicar el 
consumo del tabaco durante el embarazo y éste 

se considere legislativamente como una forma 
de maltrato infantil, se benefi ciarán las vidas de 
muchos bebés, sus madres y la comunidad.
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SÍNTESIS CONCEPTUAL

Los actualmente considerados factores de riesgo 
del Síndrome de Muerte Súbita Infantil (SMSI) son 
muy similares a aquellos presentes en otras muertes 
infantiles relacionadas con o que tienen lugar en el 
tiempo de sueño del lactante. Ejemplos de estas 
últimas serían las muertes producidas por asfixia o 
ahogo. Las últimas recomendaciones de la Acade-
mia Americana de Pediatría van dirigidas a conse-
guir un “ambiente de sueño seguro para el lactante”, 
como medio que permita obtener una reducción de 
la incidencia de estas muertes, incluido el SMSI(1). 

En este apartado haremos, en primer lugar, una 
breve descripción de estos factores de riesgo, 
haciendo especial hincapié en aquellos que han 
sido identificados como factores de riesgo inde-
pendientes. Una excelente y extensa revisión 
sobre el tema ya fue en su momento realizada 
por Cardesa y cols.(2) en la anterior edición (año 
2003) del Libro Blanco sobre la Muerte Súbita 
del Lactante en el capítulo correspondiente a la 
epidemiología del síndrome. En la segunda parte 
de este apartado haremos referencia a las campa-
ñas de prevención relacionadas con los factores 
de riesgo y las recomendaciones para evitarlos.

1. FACTORES DE RIESGO

1.1. Introducción

Tal y como lo definen los epidemiólogos, el con-
cepto “factor de riesgo”, hace referencia a la mayor 

probabilidad de que un acontecimiento ocurra 
dada la presencia de un factor o grupo de facto-
res determinados. El factor de riesgo precede a 
la enfermedad y tiene responsabilidad en su pro-
ducción(3). El “acontecimiento” al que nos vamos 
a referir es “la muerte súbita infantil”, entendiendo 
por muerte súbita infantil toda muerte no esperada 
de un lactante menor de un año de edad fuera, 
pues, de un contexto de enfermedad en evolución, 
y que está relacionada u ocurre durante el tiempo 
de sueño y, por tanto, generalmente no presencia-
da. Incluye el “síndrome de la muerte súbita infantil 
(SMSI)” cuya definición precisa se ha expuesto 
en otro apartado de este libro(4,5). 

Diversos factores de riesgo han sido identificados 
en los numerosos estudios epidemiológicos reali-
zados, generalmente del tipo “casos y controles”. 
La mayoría incluyen niños de hasta un año de 
edad y su principal característica es su sentido 
retrospectivo. En cada uno de ellos se evalúa uno 
o varios de los considerados factores de riesgo, 
obteniéndose como resultado, para cada uno de 
los factores examinados, la “Odds ratio” (OR), que 
constituye la estimación puntual de la influencia 
de un determinado factor sobre el desarrollo de la 
enfermedad(3). De éstos quizá el más referenciado 
corresponda al estudio colaborativo realizado en 
EE.UU. por el Instituto Nacional de la Salud del 
Niño y Desarrollo Humano, conocido por sus siglas 
en inglés como NICHD y publicado en 1988(6). En 
Europa algunos estudios más recientes se han 
publicado en los años 2004 y 2009(7,8). A la hora 
de valorar la influencia de cada factor de riesgo 
debemos tener en cuenta que las poblaciones de 

Campañas de prevención. Factores 
de riesgo

Javier Sierra Sirvent
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unos y otros estudios son diferentes y, por tan-
to, las OR de los diferentes factores de riesgo no 
son directamente comparables tal y como señala 
Adams Stephen en su revisión sobre el SMSI(9). 

En un reciente trabajo publicado por Ostfeld(10), en 
el año 2010, al menos un factor de riesgo estaba 
presente en el 96 % de los casos de SMSI. En el 
78% estaban asociados con más de uno y/o hasta 
7 factores de riesgo. En la mayoría de los casos los 
riesgos son “modificables” como, por ejemplo, la 
posición durante el sueño o el hábito tabáquico en 
los padres y tan sólo correspondería un porcentaje 
del 5% a los factores de riesgo “no modificables” 
como, por ejemplo, la prematuridad. 

1.2. Clasificación

En la Tabla 1 se exponen los factores de riesgo 
que de forma más consistente (desde el punto de 
vista de su fuerza asociativa) se han identificado 
como factores de riesgo “independientes”(1,2,11). 

En la Tabla 2 se enumeran los que se conside-
ran factores “protectores” frente al SMSI. Entre 
ellos se encontrarían: compartir habitación con 
el niño, pero no la cama, el uso de chupete, la 
correcta ventilación y temperatura adecuada de la 
habitación durante el sueño, la inmunización del 
pequeño y la lactancia materna(11-16). 

1.3. Factores que incrementan el riesgo 
de SMSI

1.31. Factores maternos

Hábito de fumar en la madre
Con respecto al hábito de fumar en la madre hace 
ya más de 30 años que la exposición pre y postna-
tal al humo del tabaco se reconoce como factor de 
riesgo para el SMSI(9). En un extenso estudio epi-
demiológico realizado en Inglaterra, la incidencia 
del hábito de fumar durante la gestación fue más 
alta para el SMSI que en aquellas muertes también 
inesperadas, pero donde se identificó una causa. 
La fuerza de la asociación fue tan importante que 
los autores sugieren que el tabaco forme parte 
de un mecanismo causal(17). Varios estudios han 
puesto de manifiesto respuestas cardiovasculares 
anómalas a diversos estímulos, como la hipoxemia 
o la exposición al CO2 y dificultad para despertar 
tras estímulo en lactantes nacidos de madres que 
han fumado durante la gestación(11). 

Muy recientemente Boldo y cols., en Europa, 
estiman que entre el 24% y 32% de los casos 

Factores maternos

– Hábito de fumar en la madre
– Edad de la madre (menor de 20 años)
– Consumo de drogas durante la gestación 

(incluido alcohol)
– Complicaciones durante la gestación y/o en 

el parto: anemia, desprendimiento precoz 
de placenta y otros

Factores dependientes del niño

– Prematuridad y bajo peso al nacimiento
– Ser hermano de una víctima de SMSI
– Provenir de gestación múltiple: gemelaridad
– Antecedente de apnea

Factores ambienteales

– Posición prona (o de lado) durante el sueño
– Ambiente que rodea al sueño: dormir sobre 

superficie blanda, colecho y otros.

SMSI: síndrome de la muerte súbita infantil.

TAbLA 1. Síndrome de la muerte súbita infantil. 
Factores de riesgo.

Lactancia materna

Vacunación

Compartir habitación con el niño, pero no la 
cama

Temperatura adecuada de la habitación  y 
correctamente aireada

Uso de chupete

TAbLA 2. Síndrome de la muerte súbita infantil.
Factores protectores.
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de SMSI podrían ser atribuibles a la exposición 
ambiental al humo de tabaco, proviniendo la mayor 
fuente de exposición del hábito de fumar en el 
domicilio por parte de los padres y/u otros convi-
vientes(18). Este factor multiplica hasta por cuatro el 
riesgo de SMSI según el NICHD y también según 
algún estudio europeo más reciente(6,19). 

El hábito de fumar en la madre se considera, por 
tanto, un factor de riesgo para el SMSI importante 
y modificable, que mantiene una relación directa 
con la intensidad del hábito. Su efecto más fuerte 
se manifiesta cuando se fuma durante la gestación, 
pero la exposición pasiva del lactante al humo del 
tabaco ha resultado ser, también, un factor inde-
pendiente adicional de riesgo(18,19). 

Edad de la madre
Considerando todas las causas de muerte durante 
el primer año de vida, incluido el SMSI, en niños 
nacidos a término sanos, se ha demostrado que 
la edad de la madre, cuando ésta es menor de 
20 años, representa un factor de riesgo: los niños 
nacidos de madres de menos de 15 años de edad 
tienen de 3 a 4 veces más riesgo de morir que 
aquellos provenientes de madres de mayor edad 
(entre 23 y 29 años) y las madres entre 20 y 22 
años representan un riesgo de 1,5 veces más(17,20). 
En el estudio alemán sobre factores de riesgo en 
relación con el SMSI (Ge SID, 2005), la variable 
“edad de la madre menor de 20 años”, alcanzó 
una OR de 18,71 (IC 95%: 6,00-58,32), “ajustada” 
entre otras variables con la posición para dormir y 
hábito de tabaco en la madre(21). 

Consumo de drogas ilícitas o de abuso, 
incluido el alcohol
El consumo de drogas durante la gestación implica 
un mayor riesgo de SMSI que, como sucede en 
el caso de la cocaína, alcanza una OR de 4,1 (IC 
95%, 3,2-5,3)(22). Sin embargo, resulta difícil separar 
el riesgo atribuible al consumo de cada una de las 
posibles drogas, su efecto biológico, del riesgo apa-
rejado al consumo múltiple de las mismas o de otras 
muchas circunstancias asociadas. Por ejemplo, la 

mayor incidencia de prematuridad y/o bajo peso y/o 
otras condiciones postnatales tales como ambiente 
socioeconómico desfavorable o conductas de ries-
go como el “colecho”, consumo de tabaco, proble-
mas de índole psiquiátrico, etc.(22,23). 

En cuanto al consumo de alcohol por la madre, 
aunque existen datos epidemiológicos de asocia-
ción como los del trabajo de Phillips que encuentra 
una estrecha relación entre los momentos o fechas 
en los que existen un marcado consumo de alco-
hol (fines de semana, festividades señaladas, como 
fin de año) y la mayor incidencia de SMSI en esos 
mismos periodos(24), esto no llega a explicar la 
posible independencia del factor de riesgo “con-
sumo de alcohol en la madre” y el SMSI(25). En este 
sentido, Blair y cols. han comunicado una fuerte 
asociación del colecho y el consumo de alcohol y 
drogas por los padres y el SMSI(26). En definitiva, 
el consumo de alcohol como droga específica, no 
se diferenciaría de lo ya comentado en relación a 
otras drogas.

Complicaciones de la gestación y/o parto
Getahun publica, en el año 2004, los resultados 
de un ambicioso trabajo entre cuyos objetivos 
estaba identificar los factores de riesgo mater-
nos y obstétricos relacionados con el SMSI. Las 
complicaciones de la gestación y/o parto que 
se encontraron asociadas con el SMSI fueron: 
placenta previa (OR 1,70; IC 95%, 1,24-2,33), 
abruptio placentae (OR 1,57; IC 95%, 1,24-1,98) 
y ruptura prematura de membranas (OR 1,48; 
IC 95%, 1,33-1,66)(27). En el trabajo de Klonoff-
Cohen fueron la anemia durante la gestación (OR 
2,51; IC 95%, 1,25-5,03) y el desprendimiento 

precoz de placenta (OR 7,41; IC 95%, 1,34-47,2) 
los que estuvieron significativamente asociados 
con un incremento en el riesgo de SMSI. Estas 
últimas son circunstancias en las cuales el feto 
puede llegar a estar hipóxico con compromiso 
de su ulterior crecimiento y desarrollo y, en último 
extremo, su vida(28). En el trabajo de Li cuyo obje-
tivo era determinar si la pre-eclampsia/eclampsia 
incrementa el riesgo de SMSI, encuentra que 
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ambas estuvieron asociadas con riesgo incre-
mentado de SMSI (OR 1,5; CI 95%, 1,1-2,0)(29). 

Al ajustar, en los trabajos citados, las variables 
mencionadas para otras como consumo de taba-
co, edad gestacional o peso al nacimiento, resultan 
independientes y no relacionadas con la prema-
turidad y/o bajo peso al nacimiento. Por último, 
también se ha encontrado una asociación directa 
entre los niveles de alfa-feto proteína y el riesgo 
incrementado de SMSI, la cual puede estar media-
da en este caso, al menos en parte, por el bajo 
peso al nacimiento o la prematuridad(30).

1.3.2. Factores dependientes del niño

Prematuridad y bajo peso al nacimiento
Independientemente de la mayor supervivencia 
actual de los niños de muy bajo peso, nacer con 
menos de 37 semanas de gestación supone un 
mayor riesgo de sufrir SMSI en comparación con 
los nacidos a término(31). Sin embargo, excepto 
la paridad en lo nacidos a término, los factores 
de riesgo relacionados con el SMSI son similares 
tanto para los pretérmino como para los nacidos 
a término(32). Los niños nacidos con “bajo peso al 
nacimiento” tienen también mayor riesgo de SMSI. 
En el estudio multiregional europeo, los niños con 
peso al nacimiento menor de 2.500 gramos llegan 
a tener 3 veces más riesgo que los nacidos con 
peso normal(7). Por el contrario, los niños con peso 
elevado tienen un riesgo disminuido para todas 
las causas de muerte(33). Los mecanismos por 
los cuales el crecimiento intrauterino restringido 
incrementa el riesgo de mortalidad y el crecimiento 
excesivo ofrece un efecto protector no son bien 
conocidos(11,33). 

Hermano de víctima SMSI
La recurrencia del fallecimiento por SMSI es una 
cuestión controvertida. Se admite un pequeño 
incremento del riesgo en hermanos de víctimas 
de SMSI con una tasa de recurrencia menor del 
2%(34,35). Este pequeño incremento probablemente 
es debido a una combinación de factores, tanto 

biológicos como epidemiológicos, de los cuales se 
desconoce su peso específico individual, ya que 
muchos de ellos coinciden con factores de ries-
go comunes a otras causas de muerte diferentes 
al SMSI(11). Además, en algunos casos, muertes 
debidas a errores innatos del metabolismo pue-
den, por ejemplo, confundirse con SMSI y, en 
otros, pudo tratarse incluso de muertes provoca-
das(11,35). Descontando algunos de estos factores, 
es posible esperar que la incidencia de recurrencia 
descienda a menos del 1%, por lo que no parece 
apropiado desaconsejar una siguiente gestación 
en los casos de SMSI(34). 

Gestaciones múltiples: gemelaridad
El riesgo relativo de SMSI es el doble para los niños 
provenientes de gestaciones múltiples (gemelares) 
que para los provenientes de gestaciones únicas 
siendo, en parte, el riesgo atribuible a la mayor 
incidencia de prematuridad y bajo peso en las 
gestaciones múltiples(36). Pero esta circunstancia 
no llegaría a explicar todo el riesgo, habiéndose 
propuesto la “zigosidad” como factor de riesgo 
del SMSI, puesto que la incidencia de SMSI sería 
mayor en los gemelos del mismo sexo(37). 

Historia de apnea
La apnea forma parte de lo que se conoce como 
“episodios amenazantes para la vida” y ambos 
eventos, apnea y SMSI, comparten muchos de 
sus factores de riesgo(38). La apnea y otros pro-
blemas respiratorios probablemente estén impli-
cadas en los mecanismos últimos del SMSI, pero 
no parecen ser precursores inmediatos o factores 
causales del SMSI(11,39). 

1.3.3. Factores ambientales

Posición para dormir
La posición prona para dormir constituye el factor 
de riesgo “modificable” más importante para el 
SMSI (OR entre 1,36 y 13), como ha sido demos-
trado por el claro descenso de SMSI habido en 
varios países tras las campañas de concienciación 
para que los niños lactantes abandonaran dicha 
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postura y fueran colocados sobre su espalda o de 
lado(1,2,5,7,9,11,40,41). 

Al disminuir drásticamente la posición prona, la 
postura “de lado” adquiere una mayor relevancia. 
Esta posición es igualmente un factor de riesgo 
(OR de hasta 8,7) al ser considerada “inestable” 
dada la mayor probabilidad de que el niño, espe-
cialmente de menor edad, acabe durmiendo en 
prono al perder esa posición(7,40,42). 

Ambiente que rodea al sueño
Dormir sobre un colchón o, en general, sobre una 
superficie de consistencia blanda ha resultado ser 
un factor de riesgo independiente para el SMSI. 
La combinación de posición prona y superficie 
blanda llega a alcanzar una OR de 21 (IC 95%, 
7,8-56,2)(8,43). 

Los “loose bedding” de los anglosajones, que 
podría traducirse por “objetos sueltos presentes 

en la cuna” y reconocibles como colchas, man-
tas, almohadas y protectores de la cuna sueltos 
constituyen, sin tener en cuenta la postura para 
dormir, un factor de riesgo con una OR de 5 en 
algunos trabajos. Como mecanismo causal se ha 
invocado la posibilidad de que estos objetos, al 
cubrir la cabeza del pequeño, provocaran su aho-
gamiento o asfixia, aunque este extremo no se 
ha podido demostrar, excepto por su evidencia 
epidemiológica(44,45). 

Existen muchos estudios que informan de la 
asociación del SMSI y el hecho de dormir con el 

pequeño en la misma cama (OR: 2,89)(5,8,11,43,46). 
Este riesgo se incrementa si el lactante tiene 
menos de 3 meses de vida, es hijo de madre 
fumadora y si la superficie sobre la que duerme 
es blanda, o se trata de un sofá. También si existen 
objetos con riesgo de ahogo o asfixia, como los 
referidos arriba y si la cama es multicompartida, 
como sería el caso de ambos padres y el pequeño, 
o cuando quien comparte la cama ha consumido 
alcohol. Alguna controversia surge cuando se con-
sidera la circunstancia de que la proximidad de 

la madre al niño (compartiendo la cama), pueda 
favorecer la lactancia materna(47). Parece existir 
acuerdo en que bastaría con compartir la habita-
ción para favorecer la lactancia materna sin incurrir 
en factor de riesgo(1,48). 

Las sillas de coche, especialmente diseñadas para 
llevar a los niños en el automóvil, cuando son usa-
das, de forma inapropiada, para que los pequeños 
duerman (o simplemente estén en ellas) fuera del 
coche, constituye un riesgo incrementado de acci-
dente o incluso muerte: bien por la caída desde 
altura (donde ha sido colocada la silla), o bien si 
está situada sobre una superficie blanda (sofá, 
cama, etc.) cae y vuelca asfixiando al bebé(49,50). 
Pero, además de estas circunstancias accidentales, 
el uso de estas sillas para que duerman especial-
mente los niños más pequeños ha sido asociado 
con SMSI, independientemente que éstos hayan 
nacido prematuramente o no(51). El mecanismo 
implicado estaría en relación con la postura que 
potenciaría el reflujo gastroesofágico y podría 
reducir la oxigenación en los más pequeños(5,11). 

En aquellos niños que están habituados a dormir 

excesivamente arropados no se altera el tiempo de 
sueño, el despertar espontáneo o la variabilidad de 
la frecuencia cardíaca(52), pero el riesgo de SMSI 
aumenta con la cantidad de ropa que se pone 
sobre un niño. No queda claro si esto está en 
relación con el mayor riesgo de ahogo o asfixia o 
por el aumento de temperatura(5,11). 

1.4. Factores que disminuyen 
(protectores) el riesgo de SMSI

1.4.1. Compartir habitación

Ya se ha comentado que compartir la cama con 
sus padres supone un claro factor de riesgo para 
que el niño pueda sufrir SMSI, especialmente si 
se añaden otro tipo de circunstancias, como taba-
quismo materno, consumo de drogas y/o alcohol. 
Pero al mismo tiempo se ha demostrado que si 
el niño comparte la habitación, pero no la cama, 
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con sus padres se produce como resultado una 
disminución del riesgo asociado a la posición en 
prono y también se favorecen otros factores que 
disminuyen el riesgo de SMSL, como es la lac-
tancia materna(5,12,48).

1.4.2. Uso del chupete

El uso de chupete durante el sueño reduce el ries-
go de SMSI(13). En las más recientes recomenda-
ciones de la Academia Americana de Pediatría 
(AAP), se recoge la sugerencia del uso del chupe-
te durante el sueño, procurando que no interfiera 
con el establecimiento de la lactancia materna(1,13).

1.4.3. Lactancia materna

Según un reciente metaanálisis, la lactancia mater-
na protege frente al SMSI (OR 0,55; CI 95%, 
0,44-0,69). Es un factor independiente de otros, 
como ausencia de hábito de tabaco o factores 
socioeconómicos y su efecto es más fuerte cuando 
la lactancia materna es exclusiva(16). Lactar al niño 
forma parte de las recomendaciones encaminadas 
a reducir los riesgos de SMSI(1,53). 

1.4.4. Ventilación y temperatura adecuadas 

Airear, refrescar o ventilar la habitación donde duer-
me el niño es considerado una intervención aconse-
jada para conseguir disminuir los factores de riesgo 
de SMSI, especialmente en aquellos niños que se 
encuentran en un ambiente adverso: ambiente 
nocivo (tabaco) y/o temperatura elevada(1,14).

1.4.5. Vacunas

En el metaanálisis realizado por Vennemann, las 
vacunas estuvieron asociadas con una disminu-
ción del 50% del riesgo de SMSI. Existirían, en la 
explicación de este hecho para el autor menciona-
do, razones de índole biológica, aunque también 
otros factores puedan ser importantes. Hoy día, la 
recomendación para vacunar forma parte de las 
campañas de prevención del SMSI(1,15,54).

2. CAMPAÑAS DE PREVENCIÓN

Una vez descritos tanto los factores de riesgo 
como aquellos considerados protectores para el 
SMSI, parece obligado abordar la forma de evitar 
los primeros y favorecer los segundos para con-
seguir el objetivo principal: evitar la muerte súbita 
(inesperada) del lactante. Como bien dice Olivera 
Olmedo en el capítulo sobre Campañas Preventi-
vas del Libro Blanco en la Muerte Súbita Infantil, 
en su edición del año 2003, “en la muerte súbita 
el pediatra siempre llega tarde por lo que nuestros 
esfuerzos deben ir dirigidos a su prevención”(55). 

Más del 95% de los casos de SMSI están asocia-
dos con uno o más factores de riesgo, la mayoría 
de ellos modificables, sin embargo estos facto-
res no pueden identificar, “a priori”, al lactante, 
que sufrirá una muerte inesperada: por tanto, la 
modificación de estos factores debe ir dirigida a 
todos los lactantes. Además, la atención a estos 
factores debería comenzar lo más pronto posible, 
porque se han descrito casos de SMSI de forma 
tan precoz como en el primer día de vida(11,56). 

La disminución de la mortalidad por muerte súbita 
ha sido una constante en todos los países en los 
que se han desarrollado campañas de prevención: 
es conocido el importante descenso del SMSI 
habido en EE.UU. desde que la AAP realizó su 
recomendación en 1992 para que los lactantes 
fueran colocados para dormir sobre su espalda 
(decúbito supino), pero también es conocido 
cómo este descenso se ha estabilizado en los 
últimos años y cómo, muy recientemente, la AAP 
ha ampliado sus recomendaciones, centrándose 
no únicamente en el SMSI, sino en un concepto 
más genérico, el de un “ambiente seguro para el 
sueño del lactante”(1). 

Las recomendaciones de la AAP incluyen: posición 
supina para dormir (sobre la espalda), uso de una 
superficie (colchón) dura, incrementar o favorecer 
la lactancia materna, compartir la habitación con 
el lactante, pero no la cama y aconsejar las vacu-
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naciones. Al considerar el uso del “chupete”, se 
muestra a favor de su uso como factor protector 
frente al SMSI. Evitar protectores blandos en la 
cuna, almohadas o mantas con riesgo de ahogo, 
temperatura adecuada, evitando el calor excesivo 
en la habitación. Evitar la exposición al tabaco, en 
todas sus formas: activo, evitando o desaconse-
jando que la gestante fume, y pasivo, que se fume 
en su ambiente. Del mismo modo desaconseja 
el consumo de alcohol y/o cualquier otro tipo de 
droga por parte de ambos padres. 

Estas recomendaciones son demasiado recientes 
(año 2011), como para que se haya instaurado, en 
España, ninguna campaña preventiva similar a la 
realizada en el año 2000, por iniciativa de la Asocia-
ción Española de Pediatría (AEP) y referida, en ese 
caso, específicamente a la postura para dormir(54). 

En el momento actual, probablemente, la actividad 
preventiva más importante relacionada con la pro-
moción de factores protectores y la evitación de 
factores de riesgo es la derivada del Grupo PRE-
VINFAD de la Asociación Española de Pediatría de 
Atención Primaria: “Recomendaciones PrevInfad/
PAPPS sobre actividades preventivas y de promo-
ción de la salud en la infancia y la adolescencia”, 
disponible en la página web de la mencionada 
asociación(57). En dicho documento se exponen 
como recomendaciones todas las referidas más 
recientemente por la AAP y citadas más arriba. 
También están publicadas como “Manual de activi-
dades preventivas en la infancia y la adolescencia” 
y forman parte del “Programa de Salud Infantil” 
implementado por los pediatras españoles que 
realizan su labor en Atención Primaria(58). Es decir, 
que podemos pensar sin temor a equivocarnos, 
que estas medidas preventivas son bien conocidas 
y aconsejadas a nivel profesional. 

También a nivel profesional, el Grupo de Muer-
te Súbita Infantil de la Asociación Española de 
Pediatría (GEMSI-AEP) editó en el año 2003, el 
Libro Blanco de la Muerte Súbita Infantil, del cual 
hemos referenciado algunos de sus capítulos(2,55). 

Como medio divulgativo, internet y dirigido a la 
población general, en la página web de la AEP, 
en el link “en familia” están disponibles dos docu-
mentos de consejos relativos a la muerte súbita del 
lactante, el titulado “Ponle a dormir boca arriba” y 
“Muerte súbita del lactante: efecto protector del 
chupete”(59,60). 

Por último y ya a nivel autonómico, en este caso la 
Comunidad Autónoma Aragonesa, la Consejería 
de Salud y Consumo en su página web, dentro del 
epígrafe “salud infantil”, hace referencia al consejo 
sobre el posicionamiento para dormir, existiendo 
también un documento en formato papel que se 
entrega en las maternidades de Aragón(61).

3. RESUMEN

A lo largo de este capítulo hemos ido enumeran-
do y comentando brevemente los que hoy en día 
se consideran factores de riesgo frente al SMSI, 
conociendo que la gran mayoría de los casos llevan 
aparejados uno o varios de estos factores. También 
se ha puesto de manifiesto que, a pesar de todo, es 
imposible identificar qué lactante sufrirá una muerte 
súbita y que sólo la prevención dirigida a toda la 
población se ha mostrado eficaz en la reducción de 
la incidencia del SMSI. Queda, por tanto, clara la 
responsabilidad que de ello deriva y que debemos 
asumir como pediatras sea cual sea el ámbito de 
nuestra actuación: nos corresponde a nosotros, 
en primer lugar, ejercer esa labor de prevención. 
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RESUMEN

La incidencia de este cuadro, relativamente raro 
antes de la década de los noventa, ha sufrido un 
incremento notable debido en parte a la campaña 
de la Academia Americana de Pediatría aconse-
jando que los niños pequeños debían dormir en 
decúbito supino para prevenir el síndrome de la 
muerte súbita del lactante. La deformidad craneal 
producida en la parte posterior de la cabeza, pue-
de acentuarse en el primer mes de vida, y llegar a 
ser muy relevante. En esta actualización se enfatiza 
la importancia de un diagnóstico precoz visual y 
fotográfi co de esta malformación y la necesidad de 
ser registrada en la cartilla sanitaria de los niños. 

1. INTRODUCCIÓN

Se entiende como plagiocefalia (del griego plagio: 
oblicuo y kephale: cabeza) posicional o postural  
una deformidad craneal producida como conse-
cuencia de la aplicación constante de fuerzas de 
presión sobre la parte posterior del cráneo, que es 
muy maleable en los niños pequeños. La campaña 
de la Academia Americana de Pediatría(1,3) acon-
sejando que los niños pequeños debían dormir 
en decúbito supino ha tenido un impacto positivo 
muy importante para prevenir el síndrome de la 
muerte súbita del lactante, habiendo disminuido su 
incidencia sólo con este cambio en torno al 50%, 
sin embargo un efecto colateral negativo de esta 
posición es favorecer el desarrollo de aplanamien-

tos occipitales simétricos o asimétricos, lo que se 
conoce con el nombre de plagiocefalia posicional. 
El aplanamiento asimétrico asocia un avance del 
pabellón auricular y de la hemifacies ipsilateral y 
tiende a corregirse en parte de modo espontáneo 
cuando el niño es capaz de rotar la cabeza alter-
nativamente durante las horas de sueño. 

2. OBJETIVOS

Identifi car precozmente la plagicefalia posicional 
tiene gran importancia para poner en práctica 
las medidas conservadoras que eviten o hagan 
disminuir la deformidad craneal y facial. En esta 
dirección los obstetras y pediatras juegan un papel 
fundamental en el diagnóstico precoz de la defor-
midad posicional. El objetivo de esta actualización 
es establecer recomendaciones de cómo realizar 
el diagnóstico muy precoz de esta malformación 
y la necesidad de registrarla en la cartilla sanitaria 
de los niños (Figura 1).

3. FACTORES DE RIESGO 

El cráneo del niño sufre una distorsión signifi cativa 
a su paso por el canal del parto. Esta deformidad 
temporal del cráneo asegura el éxito del trabajo del 
parto y se corrige pronto después del nacimiento. 
Sin embargo, el cráneo del niño puede deformar-
se localmente por fuerzas moldeadoras externas 
aplicadas prenatalmente o postnatalmente. Varios 

Plagiocefalia posicional: nuevas 
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factores de riesgo se han identifi cado asociados 
a la plagiocefalia posicional(12). 

3.1. Ambiente restrictivo uterino

Un ambiente restrictivo intrauterino es considera-
do como una de los principales factores de riesgo 
para el desarrollo de plagiocefalia posicional. Se 
consideran factores importantes: fetos con cabe-
zas grandes, fetos grandes, fetos múltiples, úteros 
pequeños o deformados, pelvis pequeñas, exceso 
o defecto de líquido amniótico, presentaciones de 

nalgas, incrementos del tono de los músculos de 
la pared abdominal. 

3.2. Tortícolis muscular congénito

Aunque un ambiente restrictivo intrauterino puede 
deformar directamente el cráneo, también pue-
de provocar un acortamiento asimétrico de los 
músculos del cuello, principalmente el esterno-
cleidomastoideo, dando lugar al tortícolis congé-
nito muscular, que originará una reducción de la 
movilidad del cuello(9). 

PlagiocefaliaNormal:
Seguir profilaxis

Revisiones

Sinostosis
lambdoidea

Diagnóstico: 1ª sem. de vida
Exploración de la cabeza

Fotografía, 3 proyecciones
Hacerlo constar en Cartilla sanitaria, al igual

que el tortícolis si existe

Cambios posturales
Tiempo de juego

Revisión periódica

Recomendaciones para evitar la plagiocefalia

Asimétrica Simétrica

Se corrige:
Normal

Seguir profilaxis
revisiones

No se corrige:
Consulta de

Neurocirugía antes
de 3 meses

Consulta de
Neurocirugía

Normal:
Cambios posturales

Tiempo de juego
Revisión en 1 mes

PlagiocefaliaNormal:
Seguir cambios posturales

Tiempo de juego
Revisión en controles

del pediatra

Valorar tortícolis
congénito o adquirido:

Rehabilitación del m.
esternocleidomastoideo
+ cambios posturales

+ tiempo de juego

Plagiocefalia

Plagiocefalia
posicional

Ver profilaxis de plagiocefalia en Tabla 1. Ver ejercicios para corregir tortícolis en Tabla 2.
Ver indicaciones y edad de remisión a especialistas en Tabla 3.

Figura 1. Algoritmo plagiocefalia.
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3.3. Prematuridad

La prematuridad, por sí misma hace que los hue-
sos del cráneo sean más débiles y, por lo tanto, 
menos resistente a las fuerzas moldeadoras exter-
nas. Por otra parte, son niños que permanecen en 
Unidades de Cuidados Intensivos inmóviles conec-
tados frecuentemente a respiradores. Pueden 
además tener retraso en el desarrollo psicomotor.

3.4. Posición supina durante el sueño 

Antes del año 1992, los riesgos principales aso-
ciados a la plagiocefalia posicional eran los restric-
tivos del ambiente uterino y el tortícolis muscular 
congénito. Después de la publicación de la Aca-
demia Americana de Pediatría(1) recomendando 
la posición de decúbito supino durante el sueño 
para reducir el síndrome de muerte súbita del lac-
tante los centros médicos de cirugía craneofacial 
y Neurocirugía comenzaron a observar un incre-
mento importante de los niños con aplanamiento 
posterior de la cabeza(4,12). Pero este hallazgo no 
dede ser considerado como crítica a una medida 
que ha descendido el cuadro de muerte súbita del 
lactante en más de un 40% desde el año 1992. 

3.5. Otras causas

Nuevas hipótesis relacionadas con problemas 
traumáticos durante el parto necesitan ser demos-
tradas. En este sentido deben considerarse tor-
tícolis musculares secundarios a desgarros de 
fi bras musculares del músculo esternocleidomas-
toideo u otros músculos del cuello. Igualmente se 
debe tener en cuenta la posibilidad de trauma-
tismo de los nervios cervicales durante el parto 

1. Colocar al niño en posición de prono, 
mientras parmanece despierto y bajo 
vigilancia, aprovechar para jugar con 
él (tummy time: tiempo de juego o de 
barriguita), al menos 1 hora al día, media por 
la mañana y media por la tarde.

2. Durmiendo en supino, cambiar de lado el 
apoyo de la cabeza, alternativamente.

3. Realizar cambios en la posición de la cuna en 
la habitación (el niño coloca su cabeza hacia 
el lado en que oye ruido)

4. Precaución con las sillas con cabezal muy 
ajustado, evitar todo lo posible las presiones 
constantes mantenidas sobre el occipucio.

5. Tener con frecuencia al niño en los brazos 
para reducir el tiempo de apoyo occipital.

TABLA 1. Profi laxis de la plagiocefalia posicional.

Se recomienda en cada cambio de pañal, 
repitiéndose cada ejercicio 3 veces, 
alternativamente a cada lado; los ejercicios 
suponen en total 2 min aproximadamente

Colocando una mano sobre la zona superior 
del tórax, con la otra hacer suavemente los 
movimientos de rotación de la cabeza del niño 
que se indican a continuación:

1. Estiramientos del músculo 
esternocleidomastoideo: rotar la cabeza 
hasta que el mentón toca el hombro (10 seg) 
3 veces hacia un lado y a continuación hacia 
el otro. En total 1 min.

2. Estiramientos del músculo trapecio: 
inclinación de la cabeza hasta que la oreja 
toca el hombro (10 seg) 3 veces hacia un 
lado y a continuación hacia el otro. En total 1 
min.

TABLA 2. Ejercicios para corregir el tortícolis.

1. Si a pesar de los ejercicios, no ha mejorado a 
los 3-4 meses, enviar al neurocirujano infantil. 
Motivo: valorar el diagnóstico e indicar el 
tratamiento posterior: casco moldeador, o 
cirugía (excepcional).

2. Si no mejora la tortícolis con los ejercicios 
en 2-3 meses se recomienda enviar a 
especialista rehabilitador.

3. Siempre que exista la sospecha  de estar 
ante una plagiocefalia verdadera por 
craneosinóstosis ósea.

TABLA 3. Indicaciones y momento de remitir 
al niño al especialista.
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alterando el tono muscular cervical y la motilidad 
(9). Los niños mantenidos en las cunas muchas 
horas durante el primer mes de vida suelen desa-
rrollar aplanamientos simétricos occipitales muy 
pronunciados. 

4. DIAGNÓSTICO

4.1. Forma de la cabeza y tomografía 
computarizada

La plagiocefalia posicional puede ser diagnostica-
da rápida y fácilmente, observando la forma de la 
cabeza. Se debe mirar la cabeza desde el vértex 
(Figura 2). Desde este punto se aprecian bien los 
aplanamientos occipitales así como la posición de 
los pabellones auriculares y la asimetría de la facies 
especialmente la protrusión de la región frontal 
ipsilateral al aplanamiento occipital. La forma de 

la cabeza vista desde el vértex diferencia la pla-
giocefalia posicional de la plagiocefalia posterior 
verdadera por sinostosis de la sutura lambdoidea 
(Figura 3). Si a pesar de ello existen dudas en 
el diagnóstico se consultará con especialistas de 
cirugía craneofacial o neurocirugía(5,7,11), quienes 
considerarán la indicación de realizar un estudio 
con tomografía computarizada tridimensional, que 
pondrá de relieve si existe una sinostosis verda-
dera. Es importante, para minimizar la radiación, 
que las pruebas de imagen sean indicadas exclu-
sivamente por dichos especialistas. 

4.2. Disfunción de la musculatura del 
cuello

Es un hallazgo muy frecuente, casi universal, en 
la plagiocefalia posicional. El examinador tratará 
de diagnosticar si existe o no tortícolis de origen 
muscular u otras alteraciones de la musculatura 
del cuello(9).

Figura 2. Aspecto de la cabeza, observada des-
de el vértex, en un caso de plagiocefalia posicional 
occipital derecha.

Figura 3. En la sinostosis lambdoidea unilateral (fl e-
cha) se produce una forma trapezoidal de la cabeza 
sin avance frontal ipsilateral.
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5. OPCIONES DE TRATAMIENTO 

La clave del éxito del tratamiento está en el diag-
nóstico precoz y en la aplicación temprana de 
medidas correctoras de la deformidad(8,10,11,13,15-18).

5.1. Cambios posturales o posicionales

Son muy útiles cuando se detecta tortícolis en el 
primer mes del nacimiento y la deformidad es muy 
leve. Se trata de evitar que el niño apoye la cabeza 
en lado de la deformidad. En muchos casos con 
esta medida se corrige completamente la defor-
midad. Si no es efi ciente se debe cambiar a otras 
opciones de tratamiento antes de los 6 meses. Los 
cambios posturales exigen educar y concienciar a 
los padres para que sigan el protocolo. 

5.2. Ejercicios de estiramiento del cuello

Están orientados a corregir la disfunción de la 
musculatura del cuello que frecuentemente tienen 
los niños con plagiocefalia posicional.

5.3. Tratamiento ortósico

Los cascos moldeadores fueron utilizados por pri-
mera vez para tratar la plagicefalia posicional en el 
año 1979(2), posteriormente perdieron aceptación 
hasta que recientemente han sido aceptados de 
nuevo en países desarrollados(14-17,). Su acción 
consiste en la aplicación de una presión moderada 
sobre el contorno craneal y evitar a la par el apoyo 
constante de la cabeza en el sitio de la deformidad. 

Se consideran como un sistema de craneoplastia 
ortósica dinámica (Figura 5). Los cascos deben ser 
revisados periódicamente por técnicos ortésicos y 
especialistas médicos. Su efi cacia es mayor si se 
coloca a partir del tercer mes de edad.

5.4. Cirugía

El papel de la cirugía en casos de plagiocefalia 
posicional continúa siendo controvertida y sólo se 
realiza en casos muy severos donde han fallado 
otros procedimientos(6).

Figura 5. Casco moldeador.

Figura 4. Diferencias 
de la forma de la cabe-
za vistas desde el vértex. 
A) En la plagiocefalia 
posicional se produ-
ce una deformidad en 
forma de paralelogra-
mo. B) En la sinostosis 
lambdoidea unilateral 
se produce una forma 
trapezoidal de la cabeza.

A B
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6. NUEVAS RECOMENDACIONES

La mayoría de los niños nacen con el cráneo nor-
mal sin deformidad posicional, solo excepcional-
mente existen casos de plagiocefalia posicional 
congénita. Para realizar un correcto diagnóstico 
que haga posible establecer la diferencia clara 
etiológica entre los casos congénitos y los adqui-
ridos, es necesario un examen precoz de la forma 
de la cabeza del niño al tiempo del nacimiento o 
en los primeros días después. Los hallazgos, tanto 
de normalidad como de deformidad, deben ser 
documentados mediante fotografía de la cabeza 
en proyecciones anteroposterior, lateral y sobre 
todo craneocaudal. Esta exploración debe ser 
hecha sistemáticamente en todos los niños, ya 
sea por el especialista de obstetricia que atien-
de el parto o el pediatra del niño. Los hallazgos 
deberán quedar refl ejados en la cartilla sanitaria 
del niño donde debería existir una página especial 
para ello incluyendo información y consejos para 
los padres. 

La plagiocefalia occipital posicional asimétrica 
adquirida aparece después de la primera sema-
na del nacimiento y tiene estrecha relación con la 
existencia de tortícolis precoz(18). Es por ello muy 
importante explorar precozmente la disfunción 
del músculo esternocleidomastoideo en los días 
primeros después del nacimiento. La presencia de 
esta disfunción debe quedar refl ejada en la cartilla 
sanitaria del niño. Los padres deben llevar a los 
niños a su pediatra si en la primera semana de la 
vida del niño existe tendencia a inclinar la cabeza 
hacia un lado cuando están acostados. 

Si aparece ya deformidad posicional precoz occi-
pital o tortícolis deben instaurarse medidas correc-
toras para evitar o disminuir la plagiocefalia posi-
cional occipital. Estas medidas deben comenzarse 
precozmente a partir de la primera semana de 
vida. Incluyen: a) cambios posicionales frecuentes 
de la cabeza cuando en niño esté acostado; b) 
mantener frecuentemente al niño en brazos evi-
tando el apoyo occipital de la cabeza; c) dejarlo 

boca abajo sobre una superfi cie fi rme, de media 
hora a 1 hora al día, bajo vigilancia y siempre que 
el niño esté despierto, se puede llamar “tiempo 
de juego” y realizarlo media hora por la mañana y 
otra media por la tarde, con esta medida además 
mejorará su desarrollo motor; d) evitar llevar a los 
niños en carros con cabezal muy ajustado; y d) 
realizar rehabilitación precoz de la musculatura del 
cuello si existe tortícolis. 

Estas medidas son fundamentales en el primer 
mes de vida y evitarían tener que poner cascos 
correctores en la mayoría de niños. En general 
se recomienda para todos los niños, tengan o 
no deformidad occipital, cambios posturales fre-
cuentes de la cabeza durante el primer mes de 
vida. Si a pesar de la instauración de las medidas 
correctoras el defecto de deformidad posicional 
occipital o el tortícolis persiste, se debe realizar 
una consulta precoz con los especialistas de Neu-
rocirugía Infantil. 

7. CONCLUSIÓN

El tratamiento de la plagiocefalia posicional requie-
re un esfuerzo creciente de los pediatras orientado 
a realizar diagnósticos precoces y educar a los 
padres para que tomen parte activa en las medi-
das de tratamiento conservador. De esta forma se 
reduciría el número de tratamientos ortésicos de 
elevado coste y efi ciencia a veces limitada.
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1. INTRODUCCIÓN

La monitorización cardiorrespiratoria se introdujo a 
mediados de los años 60 en el ámbito hospitalario, 
para el manejo de la apnea de la prematuridad. 
Posteriormente, se difundió su uso en varias pato-
logías agudas o crónicas(1,2), expandiéndose rápi-
damente en las últimas décadas, cuando se rela-
cionó el síndrome de la muerte súbita del lactante 
(SMSL) con episodios de apnea prolongados(3).

Sin embargo, su utilización, en relación con el 
SMSL(3,4), es muy controvertida en la actualidad, 
ya que no hay ningún indicador que nos permita 
predecirlo, ni se ha podido establecer su relación 
causal con la apnea, a pesar de las muchas inves-
tigaciones realizadas en este sentido. 

No existe evidencia de que los niños para los que 
se recomienda la monitorización domiciliaria (MD) 
tengan riesgo aumentado de apnea prolongada 
y o bradicardia, de que estos episodios sean pre-
cursores del SMSL y, por último, no hay certeza 
de que el monitor pueda alertar a los cuidadores 
a tiempo de intervenir y prevenir la muerte.

Asimismo, los estudios epidemiológicos no han 
logrado documentar ningún impacto de la moni-
torización domiciliaria en la incidencia de SMSL(4,5) 
que, sin embargo, sí ha tenido un importante des-
censo en todos los países, gracias a las normas 
actuales, consensuadas por especialistas de todo 
el mundo, publicadas por la Academia Americana 

de Pediatría (AAP), para un “sueño seguro” de 
los lactantes(6). 

En 1985 el “Task Force on Prolonged Infantile 
Apnea” concluyó que, no habiéndose establecido 
una relación causal entre la apnea prolongada y 
el SMSL, se restringiese el uso de los monitores 
domiciliarios a patologías y situaciones específi cas, 
a juicio del clínico y de forma individual en cada 
caso(4,5). 

2. SITUACIÓN ACTUAL DE LA 
MONITORIZACIÓN DOMICILIARIA 

Tras décadas de monitorización domiciliaria, las 
controversias sobre su efi cacia han llevado a res-
tringir su uso a grupos de pacientes muy selec-
cionados.

La AAP recomienda(7) que la MD no se utilice 
como estrategia para prevenir el SMSL, pero reco-
noce que podría ser útil para la rápida detección 
de apnea central en algunas situaciones. 

Así, los niños pretérmino tienen mayor riesgo de 
episodios extremos de apnea, por lo que la MD 
puede estar indicada en aquellos prematuros 
con riesgo elevado de episodios recurrentes de 
apnea, bradicardia e hipoxemia, tras el alta hospi-
talaria. El uso debería limitarse a las 43 semanas 
de edad postmenstrual y tras cesar los episodios 
extremos. 

Programa de monitorización 

domiciliaria

María Gormaz Moreno, Julia Leal de la Rosa, Mª Isabel Izquierdo Macián

3.5
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La MD también estaría justifi cada en niños depen-
dientes de tecnología (presión positiva continua 
en la vía aérea, traqueostomías, vías aéreas ines-
tables), raras condiciones médicas que afecten 
a la regulación de la respiración, o enfermedad 
pulmonar crónica sintomática. Igualmente, se 
valorará en lactantes que sufrieron un episodio 
aparentemente letal (EAL), tras la realización de 
un estudio para diagnosticar la posible causa, así 
como en hermanos de niños fallecidos de SMSL. 

La Sociedad Europea para el Estudio y Prevención 
de la Muerte Infantil (ESPID), en su documento 
de consenso sobre evaluación clínica de lactantes 
con EAL(8), reconoce que no hay criterios acep-
tados universales sobre qué niños deberían ser 
monitorizados, pero está de acuerdo sobre su 
potencial utilidad en niños seleccionados.

3. REGISTRO CARDIORRESPIRATORIO: 
NEUMOCARDIOGRAMA

3.1. Concepto

La neumocardiografía consiste en el registro de la 
respiración por impedancia torácica y de la frecuen-
cia cardíaca en dos canales. La impedancia torácica 
se basa en la medida de la resistencia a la corriente 
eléctrica, que es diferente en sangre, músculo, gra-
sa y aire. La corriente eléctrica cambia cuando se 
expande y contrae el tórax y el monitor interpreta 
estos cambios como inhalaciones y exhalaciones 
y los registra como ciclos respiratorios. El registro 
de la frecuencia cardíaca permite identifi car tras-
tornos del ritmo cardíaco primarios o secundarios 
a las apneas. Es posible añadir a estos registros 
otras variables (oximetría de pulso, fl ujo aéreo nasal, 
neumotacografía, ronquidos, electrocardiograma). 

El equipo adecuado para un programa de monito-
rización domiciliaria debe permitir el registro de los 
datos para su posterior evaluación e, idealmente, la 
posibilidad de transmitir la información al hospital 
de referencia a través de un MODEM telefónico. 

3.2. Ventajas e inconvenientes de la 
neumocardiografía

La neumocardiografía es un método sencillo. Se 
trata del método más ampliamente utilizado como 
monitorización domiciliaria en pacientes con riesgo 
de SMSL. Permite detectar alteraciones en el rit-
mo cardíaco o en la respiración que generan una 
alarma acústica que alerta a los padres o cuidado-
res y permite establecer medidas de estimulación 
superfi cial o profunda en caso necesario. 

Tiene alarmas de apnea, bradicardia y taquicardia, 
así como alarma ante determinadas situaciones de 
fallo técnico (desconexiones, batería baja, etc.). 
Las alarmas se graban para su posterior análi-
sis y se puede programar para que grabe antes, 
durante y después de una alarma. La memoria 
informa del tiempo total de registro y permite 
valorar el cumplimiento de los cuidadores con la 
monitorización. 

Como método diagnóstico, ni el neumocardio-
grama ni la polisomnografía ni ningún otro test 
diagnóstico permite identifi car de forma fi able qué 
paciente fallecerá de SMSL. No se ha identifi ca-
do ningún patrón neumocardiográfi co de riesgo 
específi co de SMSL. 

Los inconvenientes del neumocardiograma como 
monitorización domiciliaria estriban en su baja sen-
sibilidad y especifi cidad, en el elevado número de 
falsas alarmas (se estima que sólo un 7,4% de las 
alarmas son verdaderas) y en el hecho de que 
no se ha podido demostrar que la monitorización 
domiciliaria permita reducir la incidencia de muerte 
súbita del lactante. 

3.3. Interpretación del registro del 
monitor

El registro puede hacerlo el técnico de la empresa 
que suministre el monitor, o el propio médico que 
lleva al paciente, mediante un programa instalado 
en su ordenador, tiene la ventaja de poder tenerlo 
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e interpretar el resultado en la misma consulta, de 
interés, sobre todo, cuando haya habido algún 
evento que precise de ser analizado.

4. MONITORIZACIÓN DOMICILIARIA: 
METODO DE TRABAJO(9)

Los pacientes candidatos a MD pueden proceder 
del hospital (maternidad, salas de neonatos, lac-
tantes, o urgencias del hospital) o bien ser remi-
tidos desde Atención Primaria.

En muchos casos estarán ya ingresados por su 
patología de base para estudio y monitorización. Si 
tras las exploraciones complementarias, se consi-
dera que el paciente es candidato de inclusión en 
PMD, se contactará con la persona responsable 
para aplicar el protocolo, en el que intervendrán el 
equipo médico y técnico. Cada uno de ellos tiene 
una funciones muy concretas. 

Los criterios de inclusión, anteriormente comen-
tados, se resumen en la Tabla 1. 

4.1 Funciones del equipo médico 

1.  Decidir los pacientes a incluir en el programa 
de monitorización domicililaria (PMD) de for-
ma individualizada según los criterios de inclu-
sión (ver tabla 1), en base a la información 
obtenida tras la aplicación del protocolo clínico 
de estudio y la valoración de las características 
epidemiológicas comúnmente asociadas a las 
víctimas de SMSL

2.  Informar detalladamente de las características 
del programa.

3.  Obtener consentimiento informado por escrito 
de uno de los padres/representante legal.

4.  Fijar los parámetros del monitor(9) por escrito 
(Tablas 2, 3 y 4). 

5.  Fijar las fechas de registro de datos. 
6.  Instruir a las familias sobre cómo reaccionar 

frente a las alarmas, empezando por observar 
al niño y, si lo precisa, ofrecerle estímulo táctil 
leve o bien estimulación vigorosa, y llegando 
a practicar una reanimación cardiopulmonar si 
fuera necesaria mientras se trasladan al hospi-
tal. Entregar por escrito normas de actuación 
frente a las alarmas verdaderas detectadas por 
el monitor. 

7.  Dar a los padres un curso de reanimación car-
diopulmonar (RCP), suministrándoles ambú 
con mascarilla adecuados, así como las nor-
mas por escrito. 

1. Prematuros con apneas sintomáticas al alta

2. Portadores de traqueostomía o de 
malformaciones de vía aérea

3. Enfermedades neurológicas o metabólicas 
que afecten el control respiratorio

4. Niños con displasia broncopulmonar, 
especialmente si portadores de 
oxigenoterapia o ventilación mecánica

5. Antecedente de EAL

6. Hermanos de niños fallecidos de SMSL

TABLA 1. Candidatos a PMD 
(valoración individualizada).

Edad en meses
Alarma* de bradicardia 

(latidos/minuto)
Registro de FC 
(latidos/minuto)

Alarma de taquicardia
(latidos/minuto)

< 3 80 90 210

3-6 80 (*70) 80 200

> 6 70 (*60) 70 200

*En niños con FC basal baja, sin patología cardiológica, se puede bajar la alarma, según se ve en la tabla.

TABLA 2. Parámetros del monitor: frecuencia cardiaca (FC) en niños a término. 
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8.  Seguimiento ambulatorio tras el inicio del PMD 
que incluya resolución de posibles problemas 
y valoración de los registros. 

9.  Recoger e interpretar las hojas de eventos 
domiciliarios en las que las familias han ano-
tado las alarmas detectadas por el monitor y 
la conducta adoptada frente a las mismas, que 
entregarán en las visitas de control ambulatorio 

10. Retirada del monitor en función de criterios 
objetivos (Tabla 5). 

4.2. Equipo técnico 

1.  Suministrar el monitor; también se facilitarán el 
ambú y mascarillas pediátricas, en el hospital 
o en el domicilio del paciente. 

2.  Entregar el manual de funcionamiento y expli-
car a los padres el funcionamiento del equipo. 

3.  Facilitar un teléfono de contacto para solución 
de posibles problemas.

4.  Realizar un neumocardiograma a domicilio para 
control evolutivo del paciente, a petición del 
equipo médico. 

5.  Retirar el monitor cuando haya concluido el 
plazo de seguimiento. 

5. CRITERIOS PARA RETIRAR EL MONITOR

– Ausencia de síntomas, apnea, cianosis, no 
repetición de episodios ni alarmas reales del 
monitor en dos meses.

– Normalización en neumocardiograma.
– En los hermanos de víctimas de MSL, se espe-

ra, al menos, a que tengan una edad superior 
en 2 meses a la del fallecimiento del hermano.

– Valorar la posibilidad de dejarlo en los niños 
con episodios graves hasta los 9 meses, edad 
en la que declina el mayor riesgo de SMSL.

6. CONCLUSIONES

1. Los pediatras, debemos continuar promoviendo 
las normas de un sueño seguro en los lactantes, 
publicadas por la AAP, para prevenir el SMSL.

Edad 
postconcepcional 

en semanas
Alarma de bradicardia 

(latidos/minuto)
Registro de FC 
(latidos/minuto)

Alarma de taquicardia
(latidos/minuto)

≤ 40 100 110 210

40-44 80 90 210

≥ 44 Niño a término (usando 
la edad corregida)

10 por encima de la 
correspondiente

Niño a término

TABLA 3. Parámetros del monitor: frecuencia cardiaca (FC) en prematuros. 

Edad en meses
Alarma de apnea 

(duración en segundos)
Registro de apnea 

(duración en segundos)

< 4 15 10

4-6 15 15

> 6 20 15

Nota: se podría también poner la alarma en 20 seg(9) para todos los niños, pero considerando que entre 15 y 20 hay 
pocas alarmas, en los niños de mayor riesgo por la edad, mantener 15 seg nos da mayor tiempo para actuar.

TABLA 4. Parámetros del monitor: apnea(9). 
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2. La MD tiene sus indicaciones específi cas, no 
pudiendo ser prescita para prevenir el SMSL 
en la población general.

3. La valoración de monitorización domiciliaria en 
los niños que sufrieron un EAL se hará indivi-
dualizando cada caso y siempre tras un estudio 
que descarte aquellas patologías que hayan 
podido ser causales y tengan un tratamiento.

4. Hay que considerarla en los hermanos de vícti-
mas de SMSL, teniendo en cuenta el resultado 
del estudio post mórtem del niño fallecido, así 
como los antecedentes y situación familiar

5. Los padres deben ser informados de que no se 
ha demostrado que pueda prevenir el SMSL.

6. No se deben utilizar los sistemas de alarma del 
mercado, que en general no han sido testa-
dos  sufi cientemente para asegurar su efi cacia 
o seguridad y que carecen de la posibilidad de 
realizar registro de los eventos.
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Edad postmenstrual superior a 43 semanas.

Ausencia de síntomas (apnea, cianosis o 
hipotonía) y no reincidencia de EAL.

Transcurrir 2 meses ininterrumpidos de 
ausencia de alarmas verdaderas de apnea, 
bradicardia o taquicardia.

Normalización en NCG domiciliario, de 
trastornos respiratorios patológicos previos.

Hermanos de víctimas de SMSL: transcurrir 2 
meses después de la fecha del fallecimiento del 
hermano.

TABLA 5. Criterios para retirar la 
monitorización domiciliaria.
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SÍNTESIS CONCEPTUAL

Los lactantes que han sufrido un episodio apa-
rentemente letal (EAL) constituyen un grupo muy 
heterogéneo de pacientes, derivado de múltiples 
patologías y su manejo sigue siendo, en la actua-
lidad, un reto para los pediatras. La información 
obtenida mediante una cuidadosa historia clínica 
y una detallada exploración física es la herramienta 
más importante para elaborar una hipótesis diag-
nóstica. En los casos en que no sospechamos 
ninguna causa, las pruebas complementarias 
que podemos realizar son múltiples y no existe 
acuerdo sobre su indicación. En este capítulo 
aportaremos información razonada procedente 
de estudios recientes y de calidad para que la 
toma de nuestras decisiones se base en la máxima 
evidencia disponible. 

1. INTRODUCCIÓN

La incidencia de los EAL se estima entre 0,05 y 6 
casos por cada 1.000 recién nacidos vivos(1). Esta 
gran variabilidad refl eja la difi cultad que conlleva 
su cálculo, dado que la defi nición de EAL es sub-
jetiva, no todos los EAL demandan asistencia sani-
taria y los que la demandan suelen diversifi carse 
en otros diagnósticos(2). Según algunos autores, 
suponen un 0,6-0,8% de las visitas en los Servicios 
de Urgencias de los lactantes de edad inferior al 
año de vida(3,4). 

En la actualidad no existen documentos de consen-
so universalmente aceptados para el manejo de los 
lactantes que han sufrido un EAL(5). Como conse-
cuencia, existe una gran variabilidad en su abordaje 
por parte de los diferentes profesionales, tanto en las 
pruebas indicadas como en la duración de su ingre-
so, lo que conlleva un uso dispar de los recursos(2,5). 

2. DEFINICIÓN 

El EAL se defi nió en 1986 por el National Institutes of 

Health (NIH) americano como un episodio brusco y 
alarmante para el observador consistente en alguna 
combinación de apnea (central u ocasionalmente 
obstructiva), cambios de coloración (generalmente 
cianosis o palidez, pero también ocasionalmente pue-
de ser en forma de eritema o plétora), cambios mar-
cados en el tono muscular (hipotonía casi siempre, 
raramente rigidez), atragantamiento o náuseas(6,7). 
Posteriormente, otros autores lo han limitado a 
aquellos casos que requieren estimulación enérgi-
ca o reanimación para recuperarse(2,8), excluyendo 
casos evidentes de atragantamiento que se produ-
cen durante la toma o en pacientes con rinorrea(9). 

De esta defi nición se desprende que EAL no es 
un diagnóstico específi co, sino que describe un 
motivo de consulta. Además, puesto que depende 
del relato de un cuidador que puede no tener 
conocimientos médicos, el riesgo de diagnosti-
carlo en exceso es sustancial. 

Episodio aparentemente letal 

Gemma Claret Teruel

3.6
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Mención especial merece la apnea del prema-
turo, cuya incidencia se relaciona con el peso al 
nacimiento y la edad gestacional. Es debida a la 
inmadurez del control respiratorio central y por 
presentar una etiopatogenia diferente a la del EAL 
no es objeto de este capítulo. 

3. RELACIÓN ENTRE EAL Y SÍNDROME 
DE LA MUERTE SÚBITA DEL LACTANTE

En el pasado se sugirió una asociación entre 
EAL y Síndrome de la Muerte Súbita del Lactan-
te (SMSL), ya que se constató que un peque-
ño porcentaje de los pacientes que fallecieron 
por un SMSL habían padecido previamente un 
EAL(6). No obstante, los estudios realizados en 
las dos últimas décadas no han logrado encon-
trar una relación causal entre ambas entidades 
y, en algunos de ellos ni siquiera se halla una 
incidencia aumentada de SMSL después de un 
EAL(1,7,10). Los siguientes datos epidemiológicos 
se alzan también en contra de una relación entre 
EAL y SMSL: 

• El pico de edad a la que se suelen producir 
los EAL es inferior al del SMSL. La mayoría de 
los EAL ocurren por debajo de los 2 meses, 
mientras que el pico del SMSL se encuentra 
entre los 2 y los 4 meses(1,11).

• El EAL se suele producir de día y el SMSL, 
durante la noche.

• Los factores de riesgo para ambas entidades 
muestran sólo un modesto solapamiento. Para 
el SMSL se han identifi cado claramente 3 fac-
tores de riesgo: la posición en decúbito pro-
no durante el sueño, la ausencia de lactancia 
materna y el consumo de tabaco durante el 
embarazo. Entre ellos sólo el último se ha aso-
ciado con los episodios de EAL y únicamente 
en algunos estudios(1). 

• La postura en supino durante el sueño ha dis-
minuido de forma considerable la incidencia 
de SMSL, manteniéndose constante la de los 
EAL(1). 

4. FACTORES DE RIESGO PARA EL EAL

El principal factor de riesgo identifi cado para que 
se produzca un EAL son las características del 
comportamiento del lactante durante las primeras 
semanas de vida. Los lactantes con más riesgo 
son aquellos con apneas repetidas, episodios de 
cianosis, palidez o difi cultades de alimentación(1). 

Otros estudios identifi can como factores de ries-
go para que el EAL se repita la prematuridad, la 
presencia de varios episodios previos a la consulta 
en el Servicio de Urgencias (SU) y la presencia de 
síntomas de infección respiratoria(12,13). 

Se han descrito como factores de riesgo para que 
el EAL esté causado por una patología subyacente 
grave, una exploración anormal en el momento 
de la consulta en el SU, un bicarbonato bajo y un 
lactato alto en la analítica inicial(3).

Respecto a la edad, algunos autores consideran 
la edad inferior al mes de vida como factor de 
riesgo para que el EAL se repita(12,13), mientras que 
otros atribuyen mayor riesgo de recurrencia o de 
enfermedad subyacente grave a los lactantes de 
edad superior a los dos meses (o 10 semanas)(3). 

5. ETIOLOGÍA DE LOS EAL

La etiología de los EAL fue estudiada con deta-
lle en una revisión sistemática publicada por Mc 
Govern y cols. en el año 2004(10). En ella se inclu-
yen ocho estudios y 643 lactantes. Estos estudios 
reportan un amplio abanico de diagnósticos, de 
los cuales los más frecuentes son el refl ujo gas-
troesofágico (RGE), las infecciones de vías res-
piratorias bajas y las convulsiones. El porcentaje 
de casos en los que no es posible identifi car una 
causa del EAL es muy variable entre los diferentes 
estudios, oscilando entre el 9 y el 83%(1,10). Es en 
estos casos en los que hablamos de EAL idiopá-
tico. Debemos tener en cuenta en la valoración de 
estos porcentajes que se trata de estudios retros-
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pectivos en su mayoría, con diferentes criterios de 
inclusión, que aplican protocolos distintos y que 
puede haber disparidades en la clasifi cación de 
una misma patología. 

5.1. RGE 

El RGE sucede en un porcentaje muy elevado de 
los lactantes menores de 4 meses y es secundario 
a incontinencia del esfínter esofágico inferior (EEI) 
y/o a la dismotilidad gastrointestinal superior(14). La 
mayor frecuencia del refl ujo en las primeras sema-
nas y meses de vida sugiere una inmadurez en el 
desarrollo de la regulación funcional del EEI(14). 
La mayoría de los lactantes afectos de RGE pre-
sentarán un RGE fi siológico que no les provocará 
más que regurgitaciones, no afectará a su estado 
general y se corregirá espontáneamente entre los 
6 meses y el año de vida. Sin embargo, el RGE 
puede ser patológico si el material refl uido provoca 
síntomas y uno de ellos es el laringospasmo que 
puede desencadenar un EAL. 

En los estudios publicados, la causa del EAL 
se atribuye al RGE en entre el 11 y el 66% de 
los pacientes. Existe una gran variabilidad en su 
frecuencia, probablemente porque cada estudio 
utiliza exploraciones diferentes para su diagnós-
tico(10). En la práctica clínica se puede sospechar 
una asociación entre RGE y EAL cuando el EAL 
coincide con un vómito o regurgitación, el episodio 
ocurre con el niño despierto y en decúbito supino 
y se caracteriza por una apnea obstructiva, entre 
otros datos. 

Dado que, como hemos dicho, los vómitos y 
regurgitaciones son frecuentes en los lactantes 
sanos, establecer una relación de causalidad 
certera entre RGE y EAL resulta difícil. El tránsito 
esofagogastroduodenal se puede realizar para 
detectar anomalías morfológicas pero es poco 
sensible y específi co para diagnosticar y evaluar 
el refl ujo. Se establecerá una relación inequívoca 
de causalidad en los casos en los que, durante la 
monitorización, el EAL se precede de un episodio 

de refl ujo detectado por pHmetría o impedancio-
metría. Estas exploraciones están indicadas solo 
en casos seleccionados. 

5.2. Patología del sistema nervioso central

Se trata sobre todo de convulsiones y suponen 
aproximadamente un 11% de los casos de EAL, 
con una frecuencia relativamente constante entre 
los diferentes estudios, probablemente porque 
utilizan las mismas herramientas diagnósticas(10). 

5.3. Infecciones respiratorias

Los diagnósticos de infecciones por Bordetella y 
por Virus Respiratorio Sincitial (VRS) se reportan 
en un 8% de los casos también en este caso con 
una gran variabilidad debida a las diferencias de 
incidencia según la época del año y a que en algu-
nos estudios se incluyen en el apartado de infec-
ciones, sin que sean valoradas aisladamente(10). 

5.4. Maltrato

A pesar de que el maltrato es una causa poco 
frecuente de EAL, supone alrededor de un 3% 
de los casos(3), su diagnóstico es esencial para 
salvaguardar la integridad del paciente y de sus 
hermanos. Sospecharemos maltrato en los casos 
de EAL recurrentes y graves que ocurren en pre-
sencia siempre del mismo cuidador y en los cuales, 
tras la evaluación, no se constata una explicación 
razonable. Suele tratarse de cuidadores que han 
trabajado en el ámbito sanitario y con anteceden-
tes de enfermedades raras. Los pacientes pueden 
tener hermanos con enfermedades poco frecuen-
tes o que también hayan presentado episodios 
de EAL. 

5.5. Otras causas de EAL

Patología del área otorrinolaringológica, cardíaca, 
infecciones de orina, enfermedades metabólicas 
o intoxicaciones constituyen causas menos fre-
cuentes de EAL.
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6. EVALUACIÓN DIAGNÓSTICA

6.1. Valoración inicial

En la evaluación inicial en el Servicio de Urgencias 
de un paciente que ha sufrido un EAL debemos 
evaluar su aspecto y comprobar la adecuada venti-
lación y perfusión. En caso de que el paciente esté 
inestable, se deberán tomar las medidas necesa-
rias para su estabilización. 

6.2. Historia clínica

La herramienta diagnóstica más útil es una des-
cripción detallada del episodio por parte del 
cuidador que lo ha presenciado. Los elementos 
clave que debemos obtener en la historia clínica 
se resumen en la Tabla 1(15). Con esta información 
seremos capaces de distinguir el EAL de otros 
eventos. 

El interrogatorio de los antecedentes del paciente 
nos puede aportar datos que nos ayuden a cono-
cer la etiología del evento. Entre los antecedentes 
personales nos interesan los datos del embarazo y 

del parto, desarrollo psicomotor, hábitos de sueño 
y alimentación, episodios previos y si existen sínto-
mas previos de infección respiratoria. De la historia 
familiar deberemos investigar la presencia de her-
manos que hayan sufrido EAL, muertes a edades 
tempranas, enfermedades genéticas, metabólicas, 
cardíacas o neurológicas, el consumo de drogas 
en el hogar (tabaco, alcohol u otras) y descartar 
la posibilidad de una intoxicación. 

La coherencia de la información y las circunstan-
cias sociales de la familia deben tenerse en cuenta.

6.3. Exploración física

Es preciso realizar una cuidadosa exploración física 
y toma de constantes que incluya la saturación 
de oxígeno y la glucemia capilar(2,10). Incidiremos 
especialmente en los sistemas neurológico, res-
piratorio y cardiovascular y valoraremos también 
signos que pudieran orientar la etiología como la 
rinorrea o la morfología craneofacial.

No obstante, los lactantes que han sufrido un EAL 
suelen acudir a los SU sin signos clínicos de enfer-

Historia clínica en los pacientes que han sufrido un Episodio Aparentemente Letal

Evento

– Estado: dormido, despierto, llorando, relación con la alimentación o el vómito
– Esfuerzo respiratorio: ausente, superfi cial, aumentado, lucha, atragantamiento
– Color: cianótico, pálido, gris, rojo, morado
– Cambios en el color: todo el cuerpo, extremidades, cara, perioral, labios
– Tono: fl acidez, rigidez, tónico-clónico
– Ojos: abiertos, cerrados, aturdido, mirada fi ja, en blanco, saltones
– Ruido: ninguno, tos, atragantamiento, estridor, llanto, jadeo (“gasp”)
– Líquidos: ninguno, moco, leche, vómito, sangre
– Duración: segundos, minutos

Intervención

– Estimulación leve (soplar en la cara)
– Estimulación vigorosa
– Reanimación (boca a boca)
– Reanimación cardiopulmonar por personal médico
– Duración

TABLA 1. Elementos clave de la historia clínica del episodio.
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medad(3,9). El diagnóstico fi nal no se correlaciona 
con los hallazgos de la exploración inicial, por lo 
que la descripción del episodio por parte del cui-
dador debe tomarse en consideración a pesar de 
que no concuerde con la exploración en el SU(4,9).

Algunos autores estiman que, mediante la historia 
clínica y la exploración física, podemos obtener 
una orientación diagnóstica en alrededor del 50% 
de los casos de EAL(10). 

7. MANEJO

La mayoría de autores recomiendan ingresar a los 
pacientes que han sufrido un EAL(2-5). Los episo-
dios cortos que se autolimitan y que suceden por 
primera vez y coincidiendo con la toma podrían 
ser dados de alta a domicilio si la exploración es 
normal y no existe una importante angustia familiar 
(recordemos que estos episodios no serían diag-
nosticados de EAL por todos los autores)(10,16). Si el 
episodio ha sido signifi cativo, ha requerido estimu-
lación enérgica o la exploración física no es com-
pletamente normal se debe ingresar al lactante. 

No existe consenso sobre las exploraciones com-
plementarias mínimas a realizar a los pacientes 
que han sufrido un EAL y diferentes autores han 
propuesto sus recomendaciones(2,3,10,16,17). Es acon-
sejable una actuación individualizada y basada en 
los datos aportados por una detallada historia clíni-
ca y una cuidadosa exploración física. Si éstas son 
sugestivas de una determinada causa del EAL, las 
exploraciones complementarias estarán dirigidas 
hacia el diagnóstico de esa causa(4,10,16,18). 

En los casos en que la historia clínica y la explo-
ración no nos dirigen hacia ninguna causa, nos 
podemos plantear realizar múltiples pruebas por 
lo que la aproximación a estos pacientes sigue 
siendo un reto para los pediatras. El abordaje debe 
ser, por tanto, multidisciplinar y las pruebas se 
deben realizar de forma escalonada, decidiendo 
en función de los resultados aportados. La solici-

tud razonada de las exploraciones complementa-
rias minimizará el disconfort y los riesgos para el 
paciente y facilitará un mejor uso de los recursos. 

Entre las pruebas a considerar de forma más tem-
prana se encuentran las siguientes(19): 

1. Analítica sanguínea: hemograma, gasome-
tría, glucemia, proteína C reactiva, ionograma, 
urea, creatinina, aminotransferasas, ácido lác-
tico, amonio, piruvato y hemocultivo(2,3,10). La 
acidosis y/o el aumento del ácido láctico nos 
orientan hacia una posible causa metabólica 
mientras que las alteraciones en los niveles de 
iones, como el sodio o el calcio y la hipogluce-
mia, pueden causar letargia o convulsiones(18). 
Según Davis y cols. el hemograma, la gasome-
tría y el ácido láctico son los parámetros más 
útiles ya que, en un estudio prospectivo en el 
que incluyen 65 lactantes que han sufrido un 
EAL, hallan un 15% de pacientes anémicos y 
una tendencia (aunque no signifi cativa) hacia 
niveles más bajos de bicarbonato y más eleva-
dos de lactato en pacientes con una enferme-
dad subyacente(3). Algunos autores proponen 
la toma de una muestra de sangre (y orina) lo 
antes posible tras el evento para, en función del 
resultado del resto de pruebas, poder realizar 
un estudio metabólico(3,10). 

2. Tira reactiva y sedimento de orina. En caso 
de resultar patológicos se debe recoger un 
urinocultivo. 

3. Electrocardiograma, en cuya valoración se 
debe poner especial atención al intervalo QT 
corregido. Está especialmente indicado en los 
EAL de inicio súbito y que se acompañan de 
una pobre perfusión periférica, ya que esto 
nos sugiere una posible causa cardíaca(18). 

4. La radiografía de tórax es especialmente útil 
si existen síntomas respiratorios o un descen-
so en la determinación de la saturación de 
hemoglobina. 

5. Pruebas rápidas para VRS y estudio para Bor-

detella pertussis si existen secreciones respira-
torias o nos encontramos en época epidémica.
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Otras pruebas a valorar son las siguientes: 

1. Determinación de tóxicos en orina.
2. Estudio de refl ujo gastroesofágico mediante 

pHmetría. Solo es capaz de medir el RGE áci-
do mientras que los lactantes suelen tenerlo 
básico y, como hemos ya comentado, su diag-
nóstico no implica que sea la causa del EAL. 
La impedanciometría nos permite detectar 
ambos tipos de refl ujo pero no está disponible 
en todos los centros. 

3. Ecografía transfontanelar u otras pruebas de 
imagen cerebrales. La TAC cerebral está espe-
cialmente indicada si sospechamos un maltrato 
por su mayor sensibilidad en la detección de 
lesiones(18). 

4. Fondo de ojo. Tal como constatan Curcoy y 
cols., es poco probable que el EAL cause 
hemorragias retinianas, por lo que su pre-
sencia nos debe alertar y dirigir nuestras 
investigaciones hacia una posible lesión no 
accidental(11). 

5. Electroencefalograma. Dada la frecuencia 
con que una convulsión es la causa de un 
EAL, algunos autores recomiendan su reali-
zación(10,20).

Un estudio publicado en 2005 por Brand y cols. 
constata que en pacientes que han sufrido un 
EAL en los que la historia clínica y la exploración 
no sugieren ninguna causa, las pruebas comple-
mentarias tienen, en general, una baja rentabili-
dad diagnóstica(21). En su serie de 243 pacientes, 
los únicos 5 test que desvelaron causas ocultas 
fueron: el estudio de RGE (27 casos), el análisis 
y cultivo de la orina (3 casos), la neuroimagen (1 
caso), el neumograma (1 caso) y el hemograma 
(1 caso). Proponen, por tanto, considerar estas 
exploraciones en una fase precoz del estudio de 
este subgrupo de pacientes con EAL. 

Dada la baja rentabilidad diagnóstica de las prue-
bas complementarias, algunos autores proponen 
que en pacientes que han sufrido un EAL en los 
que, en la historia clínica y la exploración no se 

hallan factores de riesgo de presentar patología 
subyacente grave, sería posible un manejo conser-
vador, sin realizar inicialmente ninguna exploración 
complementaria(22,23). Este grupo de bajo riesgo se 
mantendría durante unas horas en observación y 
monitorización, lo cual nos permitiría evaluar el 
comportamiento del lactante durante la ingesta y el 
sueño. La monitorización debería incluir frecuencia 
cardíaca, movimientos torácicos y pulsioximetría 
continuas durante un mínimo de 24 horas, ya que 
es cuando resulta más probable que los episodios 
graves se repitan(10,16). 

Un posible algoritmo de manejo de los pacientes 
que han sufrido un EAL es el que se muestra en 
la Figura 1.

8. TRATAMIENTO Y MONITORIZACIÓN 
DOMICILIARIOS 

Es obvio que en los casos de EAL en los que 
diagnostiquemos una causa deberemos tratarla. 

El monitor domiciliario es un aparato sencillo que 
registra en su memoria los movimientos torácicos 
y la frecuencia cardíaca y avisa mediante señales 
sonoras y visuales en caso de apnea, bradicardia 
o taquicardia, lo cual permite a los padres actuar 
ante las mismas. Nos permite detectar apneas 
centrales e indirectamente apneas obstructivas 
(por la bradicardia). Es importante saber que no 
se ha comprobado que la monitorización domi-
ciliaria disminuya el riesgo de SMSL por lo que 
su objetivo no es prevenir la muerte súbita sino 
prolongar la observación hospitalaria o en casos 
concretos como medio de ayuda a la vigilancia de 
la patología que se ha diagnosticado(24,25). 

No existen en la actualidad criterios universal-
mente aceptados acerca de los lactantes que 
la precisan(25). En general se considera su uso 
cuando se detecta algún síntoma clínico que 
lo requiera y que constituya un alto riesgo de 
apnea o bradicardia recurrente. En consecuen-
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cia, no está indicada si los estudios realizados 
son normales y durante la monitorización hos-
pitalaria no se registran apneas, bradicardias o 
desaturaciones(24). 

En caso de que se indique un monitor domicilia-
rio, se debe solicitar consentimiento a los padres 
y entrenarles en el manejo del aparato y en las 

maniobras básicas de reanimación. Además, la 
monitorización domiciliaria precisa de un equipo 
médico y técnico de soporte que permita solven-
tar incidencias del aparato y realizar un correcto 
seguimiento del paciente. El tiempo de monitoriza-
ción dependerá de la patología subyacente, de la 
gravedad del cuadro y del análisis de la memoria 
del monitor(25). 

¿Ha sido el primer episodio, corto, autolimitado y relacionado con la toma?

¿Tenemos una sospecha clínica?

Sí

¿Existen factores de riesgo de
patología subyacente grave* o presente

apneas en el registro hospitalario?

Historia clínica y exploración física detalladas
(con medida de la saturación de la hemoglobina y de la glucemia capilar)

Sí No

Alta a domicilio si:
– Ausencia de factores de riesgo de

patología subyacente grave*
– Exploración física normal
– Padres tranquilos
– Posibilidad de seguimiento ambulatorio

Ingreso con monitor cardiorrespiratorio y
pulsioxímetro durante un mínimo de 24 horas

No

Valorar las siguientes exploraciones
según la patología sospechada:
– Infecciosa: estudio de orina, urocultivo,

hemocultivo, LCR, coprocultivo, virus
en heces

- Respiratoria: determinación de VRS
y/o Bordetella

– Cardiológica: ECG, Holter
– Metabólica: estudio metabólico en

sangre y orina
– Neurológica: estudio de imagen, EEG
– Digestiva: pHmetría
– Maltrato: prueba de imagen cerebral,

fondo de ojo, serie esquelética, tóxicos
en orina

– ORL: radiografía lateral de laringe

Sí

Pruebas complementarias (realización
escalonada):
– Analítica: hemograma, gasometría,

ionograma, aminotransferasas, urea,
creatinina, PCR, glucemia, amonio,
lactato, piruvato

– Tira reactiva y sedimiento de orina
– ECG (medir intervalo QT)
– Radiografía de tórax
– Determinación de VRS y/o Bordetella

(si existen secreciones o es época
epidémica)

– Determinación de tóxicos en orina
– Ecografía transfontanelar u otra prueba

de imagen
– Fondo de ojo
– EEG
– Estudio metabólico en sangre y orina
– Estudio de reflujo gastroesofágico

No

Alta

Figura 1. Algoritmo de manejo de los lactantes que han sufrido un Episodio Aparentemente Letal.

*Factores de riesgo de patología subyacente grave: episodios previos de EAL, muertes prematuras inexplicadas 
en familiares de primer grado, episodios recurrentes, necesidad de maniobras de reanimación, exploración en el 
Servicio de Urgencias alterada o pruebas complementarias anormales (en caso de haberlas realizado).

LCR: líquido cefalorraquídeo; ECG: electrocardiograma; EEG: electroencefalograma; PCR proteína C reactiva; VRS: 
virus respiratorio sincitial; ORL: otorrinolaringológica. 
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9. PRONÓSTICO

Se ha descrito una mortalidad global en los EAL 
del 0,8% aunque, como ya hemos mencionado, los 
EAL constituyen un grupo muy heterogéneo de 
sucesos con una escala de gravedad muy amplia, 
cuya morbilidad y mortalidad vienen determinadas 
por la patología subyacente(10). 

10. RESUMEN DE LOS PUNTOS CLAVE

• El EAL es un diagnóstico inespecífico que 
puede estar causado por una gran variedad 
de entidades.

• Una historia clínica detallada y una cuidado-
sa exploración física son fundamentales en la 
evaluación de un paciente que ha sufrido un 
EAL y nos orientarán hacia una posible causa 
en gran parte de los casos.

• El RGE, las infecciones respiratorias y las con-
vulsiones son las causas más frecuentes de 
EAL.

• Debemos tener siempre en mente la posibili-
dad del maltrato en los casos de EAL, sobre-
todo en episodios recurrentes y graves que 
ocurren en presencia siempre del mismo cui-
dador.

• Los lactantes sin factores de riesgo detec-
tados en la anamnesis y en la exploración 
física que hayan presentado un primer episo-
dio de EAL corto, autolimitado y relacionado 
con la toma no precisan ingreso y podrían 
ser dados de alta al domicilio directamente 
desde el Servicio de Urgencias si no existe 
una importante ansiedad familiar y se asegura 
su seguimiento.

• En los pacientes que han sufrido un EAL 
signifi cativo es recomendable el ingreso y la 
monitorización cardiorrespiratoria y mediante 
pulsioximetría durante un mínimo de 24 horas.

• Si la anamnesis y la exploración física nos 
sugieren alguna causa de EAL, las explora-
ciones complementarias deberán dirigirse a 
su diagnóstico.

• Si tras la historia clínica y la exploración física la 
causa del EAL sigue siendo incierta, no existe 
acuerdo en las exploraciones complementarias 
mínimas a realizar, por lo que se recomienda 
un abordaje multidisciplinar y la realización 
escalonada de pruebas de forma razonada. 
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INTRODUCCIÓN

La hipótesis de que la apnea neonatal fuera el 
precursor fi siopatológico del síndrome de muer-
te súbita del lactante (SMSL) fue propuesta por 
primera vez por Steinscheider en 1972(1), quien 
publicó la relación entre apneas documentadas 
por monitorización cardiorrespiratoria en varios 
lactantes de una familia y su muerte tras el alta 
hospitalaria. Veinte años después se descubrió el 
infanticidio de esos niños(2). La teoría de la apnea 
neonatal como precursora del SMSL no pudo ser 
demostrada en estudios posteriores(3-6). Y en 1985, 
la Asociación Americana de Pediatría concluyó 
que no se podía establecer una relación causal 
entre la apnea prolongada y el SMSL(7).

En este capítulo se hará un breve repaso de la 
apnea neonatal y se expondrá la relación exis-
tente con la muerte súbita del lactante según la 
evidencia actual.

1. DEFINICIONES

• Apnea patológica: “episodio de ausencia de 
flujo respiratorio de duración superior a 20 
segundos, independientemente de la reper-
cusión clínica que presente, o episodios de 
ausencia de flujo en la vía aérea de menor 
duración que se acompañan de repercusión 
cardiocirculatoria (bradicardia y/o hipoxe-
mia)”(8).

• ALTE (apparent life threatening event) o EAL 
(episodio aparentemente letal): “episodio ate-
rrador para el observador, caracterizado por la 
combinación de apnea (central u obstructiva), 
cambio en el color (cianótica o pálida y, oca-
sionalmente, eritematosa o pletórica), marcado 
cambio en el tono muscular (hipotonía), asfi xia 
o náuseas; y suscita un temor considerable de 
que el lactante haya fallecido”(8).

• Síndrome de muerte súbita del lactante 
(SMSL): “muerte súbita e inesperada de un 
niño menor de un año de edad, sin una causa 
que la explique después de una investigación 
minuciosa del caso, incluyendo la realización 
de una autopsia completa, el examen de la 
escena del fallecimiento y la revisión de la his-
toria clínica”(9).

2. APNEA NEONATAL

El término apnea neonatal patológica se refi ere 
al cese del fl ujo respiratorio de duración supe-
rior a 20 segundos, independientemente de la 
repercusión clínica que presente, o episodios de 
menor duración acompañados de bradicardia y/o 
cianosis en neonatos con una edad gestacional 
de 37 semanas o más en el primer momento que 
aparece(8). Y apnea de la prematuridad cuando 
ocurre en neonatos de menos de 37 semanas de 
edad gestacional(10). Hay que tener en cuenta que 
los recién nacidos, más aún si son prematuros, 
presentan una respiración periódica con pausas 

Apnea neonatal y su implicación 

en el síndrome de muerte súbita del 

lactante

Javier Fernández Sarabia, Victoria Eugenia García Rodríguez

3.7



96

A
pn

ea
 n

eo
na

ta
l y

 s
u 

im
pl

ic
ac

ió
n 

en
 e

l s
ín

dr
om

e 
de

 m
ue

rt
e 

sú
bi

ta
 d

el
 la

ct
an

te

del fl ujo respiratorio durante unos segundos sin 
que se considere patológico(11), siendo ésta uno 
de los principales diagnósticos diferenciales de 
la apnea. La respiración periódica, al igual que 
la apnea de la prematuridad, tiene una relación 
inversa con el peso al nacimiento, siendo casi del 
100% en los menores de 1.000 g(8). Raramente 
se ve los primeros días de vida, es más frecuente 
cerca del mes de vida. 

La apnea de la prematuridad se considera una 
alteración del desarrollo normal de los recién 
nacidos prematuros más que una patología en sí 
misma, se cree que es consecuencia directa de la 
inmadurez del control del centro respiratorio(12). Sin 
embargo, la apnea que aparece por primera vez 
más allá de las 37 semanas de edad gestacional, 
casi siempre es patológica y debemos buscar una 
causa que justifi que su aparición(13).

2.1. Clasifi cación

Según el origen de producción de la apnea, se 
distinguen tres tipos(14):

• Central (10-25%): ausencia de fl ujo en la vía 
aérea y de movimientos respiratorios.

• Obstructiva (10-25%): ausencia de fl ujo en 
vía aérea por un bloqueo u obstrucción de 
la misma con contracción de los músculos 
respiratorios (que intentan vencer dicha obs-
trucción).

• Mixta (50-75%): comienza siendo obstructi-
va y termina siendo central. Aunque, por otro 
lado, parece que existe evidencia de que una 
apnea central puede también convertirse en 
una apnea obstructiva(15), por lo que quizás no 
se debe ser tan estricto a la hora de clasifi car 
el tipo de apnea.

Según su etiología: 

• Idiopáticas o primarias: la causa más fre-
cuente de apnea en el prematuro. General-
mente, aparece después de 1 ó 2 días de vida.

• Secundarias a otra patología: es importan-
te investigar, descartar y, si es posible, tratar 
la o las causas subyacentes. Las causas más 
frecuentes se exponen en la Tabla 1(16,17). 

2.2. Incidencia

La apnea de la prematuridad tiene una relación 
inversa con la edad gestacional y el peso al naci-
miento, así, está presente en casi el 100% de los 
recién nacidos prematuros (RNPT) de <29 sema-
nas de gestación o <1.000 g; en un 54% de los 
RNPT de entre 30 y 31 semanas de gestación; 
en el 15% de los RNPT de 32 a 33 semanas de 
gestación; y en menos del 7% de los nacidos entre 
las 34 y 35 semanas de gestación(18). 

Generalmente, no aparece en las primeras horas 
de vida y, si lo hace, deben investigarse causas 
subyacentes, lo hace a partir de las 48-72 horas 
de vida, con un pico máximo entre los 7-10 días. 
Suelen desaparecer a las 34-35 semanas de edad 
corregida, entendiéndose como un problema 
madurativo.

2.3. Fisiopatología

A pesar de importantes avances en la compren-
sión del control de la respiración, el mecanismo 
exacto responsable de la apnea de la prematuri-
dad no ha sido claramente identifi cado. Se pue-
de considerar más una inmadurez fi siológica del 
control respiratorio que patológica, dada su mejo-
ría con la edad gestacional. Anatómicamente, la 
inmadurez se manifi esta como un descenso en las 
conexiones sinápticas, en la arborización dentrítica 
y una pobre mielinización.

El ritmo respiratorio está modulado por impulsos 
aferentes, provenientes de los quimiorreceptores 
periféricos y centrales, de la vía aérea y su inte-
gración a nivel troncoencefálico con los centros 
del control del sueño-vigilia así como su eferen-
cia hacia las motoneuronas respiratorias. El recién 
nacido prematuro muestra inmadurez a varios 
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niveles de este sistema, haciendo que la apnea 
del prematuro tenga un origen multifactorial(19):

• La respuesta normal al aumento del CO2, tanto 
en los neonatos a término como en los adultos, 
es un aumento compensatorio de la ventilación 
minuto. En cambio, los recién nacidos prema-
turos no lo hacen(20,21). En ellos se produce 
un aumento transitorio de la frecuencia respi-
ratoria de breve duración (aproximadamente 
1 min) que se continúa con una respiración 
periódica, depresión respiratoria y, en ocasio-
nes, cese de la respiración(22). Esta respuesta 
está mediada por una cierta insensibilidad al 

CO2 por parte de los quimiorreceptores cen-
trales (neuronas serotoninérgicas situadas en 
el troncoencéfalo). La respuesta ventilatoria 
hipercápnica mejora con la edad gestacional, 
por lo que se considera un proceso madura-
tivo(23) y empeora en los prematuros que pre-
sentan apnea en comparación con los que no 
las presentan(24).

• Los quimiorreceptores periféricos: los 
principales quimiorreceptores periféricos se 
encuentran situados en el cuerpo carotídeo. 
Son responsables del estímulo respiratorio en 
situaciones de hipoxia, hipercapnia y acidosis. 
En ellos se han propuesto como neurotrans-

Infecciones (bacterianas y virales) Sepsis
Meningitis
Enterocolitis necrotizante

Neurológicas Hemorragia intracraneal
Convulsiones
Encefalopatía hipóxico-isquémica
Malformaciones congénitas

Respiratorias/cardiovascular Hipoxemia
Síndrome de distrés respiratorio
Neumonía
Aspiración
Persistencia del ductus arterioso
Hipovolemia, hipotensión
Insufi ciencia cardíaca

Hematológicas Anemia

Gastrointestinales Refl ujo gastroesofágico (controvertido)
Distensión abdominal

Fármacos (neonatal o materno) Opiáceos
Sulfato de magnesio
Prostaglandinas

Dolor agudo o crónico

Malformación de la vía aérea

Posición de la cabeza o el cuerpo/obstrucción nasal

Metabólicas Hipoglucemia
Hipocalcemia
Hiponatremia
Hipotiroidismo

Problemas de termorregulación Hipertermia

TABLA 1. Causas de apnea secundaria.
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misores implicados la dopamina, acetilcolina y 
5’ ATP. Durante la vida fetal se adaptan a una 
baja PaO2, por lo que, durante los primeros 
momentos de vida, con el aumento de la PaO2 
su respuesta está abolida. Posteriormente se 
produce un reajuste en su nivel de sensibili-
dad. Al igual que ocurre con los niveles altos 
de CO2 y los quimiorreceptores centrales, la 
hipoxia produce en los individuos adultos un 
aumento de la ventilación. En cambio los recién 
nacidos prematuros muestran una respuesta 
bifásica, si bien la primera fase de aumento 
de la frecuencia respiratoria está abolida en 
los prematuros menores de 1.500 g(25). Esta 
respuesta bifasica de la respiración ante la 
hipoxia se mantiene generalmente durante 
las primeras 4-6 semanas de vida(26). 

• Aferencias desde la vía aérea baja: las 
fi bras no mielinizadas del nervio vago son la 
principal via aferente desde la vía aérea baja. 
La activación de las fi bras nerviosas a nivel 
pulmonar, especialmente por cambios en el 
volumen pulmonar, puede conducir a una res-
puesta broncoconstrictora y bradicardizante 
(refl ejo de Hering-Breuer). La apnea asociada 
al ductus arterioso podría tener una base fi sio-
patológica similar. El estímulo de estas fi bras, 
además, conduce a una disminución de la fre-
cuencia respiratoria o a la apnea, aunque su 
relación con la apnea del prematuro no está 
demostrada. 

• Aferencias desde la vía aérea superior: 
fibras originadas en la vía aérea superior 
(laringe) presentan conexión con el núcleo 
del tracto solitario y tienen actividad inhibi-
toria sobre motoneuronas diafragmáticas. 
Asimismo, fi bras laríngeas presentan sinapsis 
con neuronas cardíacas vagales. Ello justifi ca 
el desarrollo simultáneo de episodios de apnea 
y bradicardia que se observan en la estimu-
lación de la mucosa de la vía aérea superior. 
Estudios animales muestran un descenso de 
estos refl ejos con la maduración(27), si bien en 
niños el tiempo preciso de su desaparición no 
está establecido.

• Sueño-vigilia: el sistema excitador, localizado 
en el tronco cerebral, está ligado a la función 
respiratoria durante los momentos de sueño 
y vigilia. Así, durante el sueño, especialmen-
te durante su fase de sueño activo, este área 
troncoencefálica disminuye su actividad, lo 
que conduce, por una parte, a una reducción 
de la profundidad y frecuencia respiratoria y, 
por otra parte, contribuye al descenso de la 
actividad esquelética. El descenso en el tono 
muscular hace especialmente vulnerables a los 
recién nacidos prematuros al colapso de la 
vía aérea superior. Esta predisposición puede 
venir facilitada por la posición en fl exión del 
cuello que adopta el recién nacido prematuro, 
por su occipucio prominente si está en posi-
ción supina. Este sistema responde a niveles 
anormales de dióxido de carbono y oxígeno, 
esencial en la protección de la permeabilidad 
de la vía aérea(28). 

2.4. Diagnóstico

Es importante tener en cuenta que la apnea prima-
ria o idiopática es un diagnóstico de exclusión, al 
que se llegará tras haber descartado las posibilida-
des etiológicas ya expuestas. Será imprescindible 
una adecuada historia clínica y exploración física 
del paciente y las pruebas complementarias per-
tinentes según la sospecha diagnóstica. Más aún 
si se trata de un neonato a término ya que, en este 
caso, casi siempre son patológicas. En el caso de 
los recién nacidos prematuros, también se deben 
descartar otras posibilidades, si bien la causa más 
frecuente es la apnea de la prematuridad(13,29).

2.5. Clínica

En general, se manifiesta clínicamente por la 
tríada de apnea, bradicardia y desaturación. La 
secuencia habitual es la de apnea, desaturación 
y bradicardia pero, por un lado, el fl ujo de aire no 
se monitoriza de rutina en nuestras unidades y, 
por otro, las técnicas de impedancia no permiten 
distinguir entre obstrucción y apnea mixta, por lo 
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que no siempre se diagnostica la apnea en primer 
lugar. Por otra parte, en algunos niños el desa-
rrollo de la apnea y la bradicardia se produce de 
manera simultánea(30) y en los niños más inmadu-
ros el episodio de bradicardia puede preceder a 
una desaturación de oxígeno signifi cativa(31,32). En 
general la bradicardia es más frecuente a mayor 
duración de la apnea(15). Otros síntomas asociados 
a la apnea son la palidez y la hipotonía.

2.6. Manejo y tratamiento

Múltiples intervenciones se han mostrado útiles 
en la reducción de la aparición y frecuencia de 
la apnea de la prematuridad (dejando a un lado 
la intervención sobre las causas secundarias que 
la provocan o favorecen). Dichas intervenciones 
incluyen: 

2.6.1. Medidas no farmacológicas

• Una adecuada posición de los RNPT permi-
tiendo mantener la vía aérea permeable, como 
mantener una adecuada actitud corporal del 
RNPT con la ayuda de “nidos”, evitar la fl exión 
de la cabeza sobre el tronco o la posición en 
prono(14).

• Mantener un ambiente térmico neutro.
• Tratamiento de la anemia: existe controversia 

sobre la relación de la anemia con la apnea 
del prematuro, si bien estudios recientes 
demuestran una relación entre la transfusión 
de concentrado de hematíes y el descenso en 
el número de apneas, así como una relación 
inversa entre hematocrito y apnea(33).

2.6.2. Medidas farmacológicas

El tratamiento angular de la apnea del prematuro, 
desde hace más de tres décadas, se basa en la 
administración de metilxantinas (cafeína, teofi lina 
y aminofi lina). Las metilxantinas son estimulantes 
del centro respiratorio, aumentan la ventilación 
minuto, mejoran la sensibilidad al CO2, disminuyen 
la depresión hipóxica, potencian la actividad dia-

fragmática y disminuyen la respiración periódica. 
Con ello, clínicamente han demostrado disminuir 
el número de apneas, reducir el uso de ventilación 
mecánica (invasiva y no invasiva), una reducción 
en la incidencia de displasia broncopulmonar(34) en 
RNPT de muy bajo peso al nacimiento y una mejo-
ría en los resultados del neurodesarrollo y creci-
miento a largo plazo(35,36). Actualmente se prefi ere 
el uso de a cafeína dado su perfi l de seguridad, 
menos efectos secundarios y rango terpéutico más 
amplio que la teofi lina(37-39). La dosis de cafeína 
más ampliamente aceptada es una dosis de carga 
de citrato de cafeína de 20 mg/kg (10 mg/kg de 
cafeína base) seguida, pasadas 24 horas, de una 
dosis de mantenimiento 5-10 mg/kg (2,5-5 mg/kg 
de cafeína base) administrada cada 24 horas(40).

2.6.3 Medidas de soporte respiratorio

El uso de ventilación mecánica no invasiva, CPAP 
nasal, que impide el colapso faríngeo y la atelec-
tasia alveolar. Optimizando la capacidad residual 
funcional y facilitando el trabajo respiratorio, con lo 
que mejora la oxigenación y disminuyen los episo-
dios de bradicardia(41). En caso de fracaso del resto 
de medidas terapéuticas, puede ser necesaria la 
intubación orotraqueal y la conexión a ventilación 
mecánica invasiva.

2.6.4. Otras medidas

Doxapram, la inhalación de bajas concentraciones 
de CO2, estimulación olfativa… se han propuesto 
como terapias para el tratamiento de la apnea del 
prematuro pero aún sin evidencia sufi ciente y no 
se encuentran en uso actualmente en las unidades 
neonatales.

3. RELACIÓN ENTRE LA APNEA 
NEONATAL Y EL SÍNDROME DE MUERTE 
SÚBITA DEL LACTANTE

El SMSL siempre ha sido uno de los misterios 
de la medicina. Con el esfuerzo realizado en las 
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últimas décadas se ha conseguido conocer parte 
de los factores de riesgo que conducen a él y con 
las campañas de prevención se ha modifi cado su 
incidencia, pero aún quedan importantes dudas 
con respecto a otros factores de riesgo y a su 
fi siopatología. Así, tanto la prematuridad como el 
bajo peso al nacimiento son factores de riesgo 
para el SMSL(42), por lo que se hace comprensible 
el estudio de su relación con la apnea. La relación 
de la apnea con el SMSL se ha postulado desde 
los años 70, generando un debate en la comuni-
dad científi ca que aún continúa en nuestros días. 

Ambos episodios ocurren con mayor frecuencia 
durante el sueño. La apnea se presenta predomi-
nantemente durante la fase activa del sueño(43). Lo 
mismo sucede con el SMSL con lo que, durante 
mucho tiempo se ha postulado una anormal regu-
lación por parte del tronco-encéfalo de las funcio-
nes cardíaca o respiratoria durante el sueño(44-46). 
Esta teoría parece venir apoyada porque, durante 
la autopsia a recién nacidos y lactantes que han 
sufrido una muerte súbita, se han encontrado ano-
malías troncoencefálicas, tanto anatómicas como 
a nivel de neurotransmisores, que han hecho pre-
suponer una correlación entre éstas y el control 
autonómico de la función cardiorrespiratoria(47), la 
sensibilidad al CO2

(48) o el nivel arousal(49). Con lo 
que podría especularse una fi siopatología similar.

Pero, por otra parte, la presencia de eventos car-
diorrespiratorios no es exclusiva de niños pre-
maturos, ni siquiera se ha demostrado predictiva 
de mortalidad por SMSL. Así, la monitorización 
domiciliaria de recién nacidos sanos durante los 
primeros meses de vida ha demostrado una inci-
dencia de episodios de desaturación (entendiendo 
como tal una caída de, al menos, un 10% de la 
saturación de oxígeno) de hasta el 59% de los 
niños(50). Uno de los mayores estudios realiza-
dos para el análisis de la frecuencia de episodios 
cardio-respiratorios en el recién nacido hasta la 
fecha (The Collaborative Home Infant Monitoring 

Evaluation –CHIME– study(51)), que incluye a 1.079 
niños, tanto sanos como pertenecientes a grupos 

de riesgo (prematuros, hermanos de niños falle-
cidos de muerte súbita y aquellos que han pade-
cido un ALTE con anterioridad) encuentra que 
los episodios de apnea y bradicardia, tanto leves 
como graves, son frecuentes en todos los grupos, 
incluso en niños sanos. Poets y cols.(52) publican 
un estudio donde investigan el mecanismo fi sio-
patológico que conduce al SMSL. Encuentran que 
los pacientes con SMSL no fallecen primariamente 
por una apnea central. En cambio, el episodio que 
parece conducir al fallecimiento es una bradicardia 
progresiva, que evoluciona de minutos a horas. 

Además, el pico de incidencia del SMSL y la apnea 
neonatal no coinciden en el tiempo. La apnea del 
prematuro es un problema madurativo que tien-
de a desaparecer a medida que avanza la edad 
gestacional. Desde los años 80, Henderson-Smart 
y cols.(53) publican un estudio donde encuentran 
que el 92% de los niños prematuros a la edad de 
37 semanas de edad postconcepcional y el 98% 
a las 40 semanas, ya no presenta apnea relacio-
nada con la prematuridad. Estudios posteriores(54) 
ven cómo el subgrupo de niños más prematuros 
(24-28 semanas) puede presentar episodios de 
apnea más allá de las 36 y 40 semanas de edad 
postconcepcional. El mismo estudio (The Colla-

borative Home Infant Monitoring Evaluation –CHI-
ME– study(51)) encuentra que el único grupo que 
se encuentra a mayor riesgo de eventos signifi cati-
vos (apnea y bradicardia, tanto leves como graves) 
comparado con el grupo de recién nacidos sanos 
es el de recién nacidos prematuros, pero sólo hasta 
las 43 semanas de edad postconcepcional. Por ello, 
los episodios de apnea desaparecen cronológica-
mente antes del pico de incidencia de SMSL, que 
es en torno a las 18 semanas de vida(55).

Añadido a lo anterior, varios estudios demuestran 
que aquellos niños que padecieron apnea en el 
período neonatal no se encuentran con mayor 
riesgo de SMSL(56).

Con estos datos basados en la evidencia, se pue-
de decir que, por el momento, no existen datos 
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para afi rmar que la apnea en el período neonatal 
esté relacionada de forma directa con el síndrome 
de muerte súbita del lactante. 
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1. CLASIFICACIÓN DE SAN DIEGO

La defi nición del síndrome de muerte súbita del 
lactante (SMSL) ha ido variando en función de 
las diferentes hipótesis que se han ido propo-
niendo y aceptando en cada momento. La actual 
Clasifi cación de San Diego(1) surgió como un in-
tento de revisar la anterior defi nición de SMSL 
(1989: “la muerte súbita de un niño de menos 

de 1 año que permanece inexplicada tras una mi-

nuciosa investigación, incluyendo la realización de 

una autopsia completa, examen del lugar/circuns-

tancias de la muerte y revisión del historial clíni-

co”)(2), donde se incluyeran criterios diagnósticos 
positivos y una estratifi cación de los mismos para 
delinear los casos particulares. Como resultado 
de esta propuesta, la CJ Foundation for SIDS 
convocó un meeting en San Diego, California, en 
enero de 2004 con la participación de patólogos 
pediátricos, patólogos forenses y pediatras con 
amplia experiencia en la muerte súbita infantil 
de Europa, Norteamérica y Australia. Fruto de 
esta cooperación surge la defi nición general del 
SMSL de San Diego(1).

1.1. Defi nición del SMSL

Muerte súbita e inesperada de un niño de menos 
de un año de edad, que ocurre aparentemente 
durante el sueño y que permanece sin explica-
ción después de la realización de una minuciosa 
investigación postmortem, que incluye la práctica 
de la autopsia y la revisión de las circunstancias 
de la muerte y de la historia clínica.

1.2. Clasifi cación del SMSL 

En esta clasifi cación se invierte el diagnóstico por 
exclusión clásico, en un intento de estratifi car y 
separar los casos típicos de los atípicos, e incluye 
la presencia o ausencia de una serie de hallazgos 
histopatológicos como criterios de inclusión en 
las diferentes categorías establecidas:

Categoría IA

La categoría IA incluye las muertes infantiles que 
cumplan los criterios de la defi nición general y la 
totalidad de los siguientes criterios:

Clínicos
1. Más de 21 días y menos de 9 meses de edad.
2. Historia clínica normal, incluyendo un emba-

razo a término (edad gestacional ≥ 37 sema-
nas).

3. Desarrollo y crecimiento normal.
4. Ausencia de muertes similares en hermanos, 

en parientes cercanos (tíos, tías o primos 
hermanos) o en otros niños cuidados por la 
misma persona.

Circunstancias de la muerte
1. Investigación de los posibles lugares y cir-

cunstancias que pueden haber estado impli-
cadas en la causa de la muerte y descartar su 
infl uencia. 

2. Demostrar que el niño dormía en un ambien-
te seguro que descarte una muerte acciden-
tal.

 Clasifi cación de San Diego y nuevas 

tendencias del síndrome de muerte 

súbita del lactante

Pilar Molina Aguilar, Mercedes Bermejo Pérez, Begoña Cardona Valencia, 

Salvador Giner Alberola

3.8
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Autopsia
1. Ausencia de hallazgos patológicos potencial-

mente mortales. Se aceptan infi ltrados infl a-
matorios discretos en el sistema respiratorio. 
Las petequias hemorrágicas intratorácicas 
apoyan el diagnóstico pero no son obligato-
rias o diagnósticas. 

2. Ausencia de trauma inexplicado, abuso, ne-
gligencia o heridas no intencionadas.

3. Ausencia de “estrés tímico” (peso del timo < 
15 g y/o moderada/severa depleción linfoci-
taria cortical). Se acepta el ocasional patrón 
en cielo estrellado de los macrófagos tímicos 
o la depleción cortical leve.

4. Resultados negativos de los estudios toxico-
lógicos, microbiológicos, radiológicos, bio-
químicos en humor vítreo y screening meta-
bólico.

Categoría IB

La categoría IB incluye las muertes infantiles que 
cumplan la defi nición general y los criterios de la 
categoría IA excepto que:

No se haya realizado la investigación de los posi-
bles lugares y circunstancias que pueden haber 
estado implicadas en la causa de la muerte y/o 
no se hayan realizado uno o más de los análi-
sis toxicológicos, microbiológicos, radiológicos, 
bioquímicos en humor vítreo y screening meta-
bólico.

Categoría II

La categoría II incluye las muertes infantiles que 
cumplan los criterios de la categoría I con excep-
ción de uno ó más de los siguientes:

Clínicos
1. Edad fuera del rango de la categoría I (menos 

de 21 días y más de 9 meses, hasta el año).
2. Muertes similares en hermanos, en parientes 

cercanos (tíos, tías o primos hermanos) o ni-
ños cuidados por la misma persona no sos-

pechosa de infanticidio o defectos genéticos 
reconocidos.

3. Condiciones neonatales o perinatales (ej. 
aquellas que resultan de un parto pretérmi-
no) que se hayan resuelto en el momento de 
la muerte.

Circunstancias de la muerte
Posible asfi xia o sofocación por recubrimiento sin 
poderse demostrar.

Autopsia
1. Desarrollo y crecimiento anormal sin contri-

bución en la causa de muerte.
2. Cambios infl amatorios marcados o anormali-

dades insufi cientes para ser causa de muer-
te.

Muerte súbita del lactante indeterminada

La categoría de muerte indeterminada incluye 
aquellas muertes que no cumplen ninguno de 
los criterios establecidos para incluirlas en las 
categorías anteriores pero que no existe un diag-
nostico alternativo de causa de muerte natural o 
violenta, incluyéndose también en esta categoría 
los casos en que no se ha realizado la autopsia.

Casos post-resucitación

Los casos de muertes tras un periodo de reani-
mación (“SMSL temporalmente interrumpidas”) 
pueden incluirse en cualquiera de las categorías 
anteriores, dependiendo de los criterios que 
cumplan.

2. ASPECTOS PRÁCTICOS DE LA 
CLASIFICACIÓN DE SAN DIEGO

Aunque la defi nición del SMSL previa a San Die-
go era un diagnóstico de exclusión, se ha visto 
que existían una serie de características que se 
repetían en la mayoría de los casos. Estas ca-
racterísticas similares fueron las que llevaron a 
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los investigadores a sugerir que la mayoría de 
las muertes súbitas e inexplicadas en el lactan-
te representarían un síndrome propio, con una 
causa común, o mejor, un mecanismo común de 
muerte. Sin embargo, estos elementos caracte-
rísticos fueron ignorados en las defi niciones pre-
vias de SMSL: asociación con el sueño, mayor 
incidencia en los 2-4 meses o que las muertes 
que ocurren mientras el niño está despierto son 
más raras y probablemente se deban a otros me-
canismos de muerte distintos de los del SMSL. 
La clasifi cación de San Diego trata de incluir el 
máximo de muertes infantiles y ser útil de cara a 
la certifi cación y a los estudios epidemiológicos.

La estratifi cación en las diferentes categorías tie-
ne varios objetivos: 

• Guía de recomendaciones para el diagnósti-
co y clasifi cación del SMSL.

• Detallar los pasos para el diagnóstico y cate-
gorización fi nal.

• Identifi car e incluir casos que habían sido in-
correctamente excluidos del SMSL por estar 
asociados a “dormir en un entorno inseguro”, 
como la posición prono o el colecho.

• Separar los casos dependiendo del grado de 
certidumbre y confi anza del diagnóstico.

• Introducir términos uniformes para evitar la 
confusión en los diagnósticos.

• Proporcionar unas normas para los investiga-
dores e identifi car los casos más típicos para 
estudios.

• Ayudar en la evaluación de los datos publi-
cados.

• Proporcionar una clasifi cación de fácil acceso 
de los casos de SMSL basada en grupos de 
edad y la información obtenida.

2.1. Criterios clínicos

La entrevista familiar es una pieza fundamental 
dentro del diagnóstico de este tipo de muertes 
y debe realizarse en todos los casos, bien en el 
propio levantamiento del cadáver, o posterior-

mente. Debe obtenerse la información clínica 
necesaria para incluir cada caso en la categoría 
adecuada. Uno de los puntos clave en este apar-
tado será comprobar que fue un embarazo a tér-
mino (edad gestacional ≥ 37 semanas), ya que 
de lo contrario, el caso deberá incluirse en la Ca-
tegoría II. Esta entrevista es también importante 
desde el punto de vista epidemiológico, porque 
los datos obtenidos permiten determinar factores 
de riesgo y prevenirlos (lactancia materna, taba-
quismo, uso del chupete, dormir en un entorno 
seguro, etc.). 

2.2. Circunstancias de la muerte

En este apartado, hay un cambio signifi cativo en 
relación con la terminología utilizada en la defi ni-
ción anterior(2): circunstancias de la muerte por 
lugar del levantamiento. Este cambio se debe a 
un intento de esclarecer al máximo los posibles 
acontecimientos cercanos al fallecimiento que 
nos puedan ayudar a establecer el mecanismo 
fi nal de la muerte.

Dormir en un entorno inseguro

Según la Clasifi cación de San Diego, para poder 
incluir un caso en la Categoría I debemos com-
probar que el niño dormía en un ambiente segu-
ro que descarte una muerte accidental provoca-
da por situaciones de riesgo de hipoventilación, 
como la posición prono, el colecho con posible 
aplastamiento, la sofocación o estrangulamiento 
relacionados con diferentes situaciones de “atra-
pamiento” por la cuna o la ropa de cama, o la 
obstrucción de la boca y/o nariz por tener la ca-
beza cubierta. 

En muchas ocasiones el levantamiento del cadá-
ver se realiza en Centros de Salud u Hospitales, 
no pudiendo tener constancia de las condiciones 
en las que dormía el lactante. En estos casos, por 
diversos y comprensibles motivos, puede ocurrir 
que los padres en su narración, no sean fi eles 
a los hechos ocurridos. Esta circunstancia es, a 
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diferencia con el colecho, particularmente fre-
cuente en los casos en donde el lactante fallece 
en posición prono; de ahí que sea tan importante 
dejar constancia pormenorizada de la localiza-
ción y características de las livideces en el exa-
men externo del cadáver, tanto en el lugar del 
levantamiento como en la sala de autopsias. 

Hipertermia

Existen casos en los que únicamente se demues-
tran temperaturas elevadas en el levantamiento 
del cadáver o durante las maniobras de reanima-
ción. Según las escuelas alemana(3), australiana y 
danesa(4), los casos con temperaturas entre 40ºC 
y 42ºC sin hallazgos microbiológicos e histopato-
lógicos deben clasifi carse como SMSL-Categoría 
II dentro del epígrafe “cambios infl amatorios mar-
cados insufi cientes para ser causa de muerte”, ya 
que dicho hallazgo, en ausencia de otras causas 
de hipertermia, es altamente sugestivo de infec-
ción, y los casos con temperatura igual o mayor 
de 42ºC como muerte súbita indeterminada. 

2.3. Autopsia

En 2007 se publicó una guía consensuada de re-
comendaciones para el examen histológico de los 
distintos órganos y sistemas que permitiera estan-
darizar los criterios diagnósticos para la estratifi -
cación de los casos del SMSL(5). Un año antes, el 
grupo alemán para el estudio del SMSL (GeSID) 
había publicado un artículo comparativo entre la 
clasifi cación de San Diego y la utilizada por su gru-
po, en donde se detallan los hallazgos patológicos 
de cada una de las categorías. Esta enumeración 
resulta muy práctica como guía a seguir en los ca-
sos complejos a la hora de asignar el grado de 
severidad de las lesiones encontradas(3). 

Cambios infl amatorios marcados para 
ser causa de muerte

En este grupo se incluyen los casos en los que 
se demuestra participación de algún agente in-

feccioso pero sin la severidad sufi ciente para 
establecerse como causa de muerte. Hemos 
visto cómo existen varios artículos-guía donde 
se detallan de forma específi ca los hallazgos his-
tológicos infecciosos necesarios para cada una 
de las diferentes Categorías de San Diego. Sin 
embargo, el perfeccionamiento de la asepsia en 
la toma de muestras postmortem y el desarrollo 
de técnicas de biología molecular en los análisis 
microbiológicos ha permitido detectar resulta-
dos positivos en cada vez más casos de muer-
te súbita, sin necesariamente acompañarse de 
hallazgos histológicos(6-8). Estos datos sugieren 
que puede haber un proceso sistémico relacio-
nado con una infección subyacente a pesar de 
la ausencia de evidencia histológica de infección. 
La interpretación de estos resultados es muy va-
riable y como se refl eja en un trabajo reciente, 
se basa más en opiniones de los diversos espe-
cialistas implicados en el tema que en criterios 
objetivos(9). La idea más aceptada es la discusión 
de los hallazgos y su relación con la causa de 
muerte por equipos multidisciplinares.

Toxicología positiva

Es obvio que un resultado toxicológico positivo 
descarta un SMSL; no obstante, pueden surgir 
dudas en determinados casos, por ejemplo en 
las drogas de abuso como la cocaína, donde la 
reacción adversa no se asocia a unos niveles 
tóxicos establecidos. Esta posibilidad no es tan 
infrecuente como pueda parecer en un princi-
pio. Hay tres posibles vías de absorción de la 
cocaína por el lactante: directa inhalatoria por 
administración de los padres o cuidadores, in-
directa inhalatoria por respirar en un ambiente 
donde se fume cocaína, o por la leche materna 
en madres consumidoras de cocaína (si se aso-
cia al consumo de bebidas alcohólicas puede 
detectarse cocaetileno en el lactante). En estos 
casos, los niveles detectados en sangre, orina 
o pelo suelen ser inferiores a los establecidos 
para producir efectos fi siológicos, con lo cual, 
dependiendo de las circunstancias, del resto de 
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hallazgos de la autopsia y de los criterios utili-
zados, podrá tratarse de una muerte violenta 
(accidental u homicida), un SMSL o una muerte 
indeterminada. La interpretación de estos re-
sultados sigue siendo un tema controvertido y 
muy debatido(10-14). Si se considera un factor de 
riesgo, puede tratarse como un SMSL y si se 
entiende como una concausa, la muerte será de 
etiología indeterminada. 

3. NUEVAS TENDENCIAS EN EL 
CONCEPTO DEL SMSL

En los últimos años, gracias a la mejora en la cali-
dad del examen del lugar y de las circunstancias 
de la muerte y a la formación de equipos multi-
disciplinares en el estudio de la muerte súbita del 
lactante, se ha demostrado que uno de los fac-
tores de riesgo más importantes en este tipo de 
muertes es el dormir en un entorno inseguro (un-

safe sleep environment)(15). Esta circunstancia ha 
condicionado que se haya producido un cambio 
en la clasifi cación fi nal de la causa de la muerte 
en favor de las muertes por sofocación acciden-
tal, asfi xia posicional o indeterminada(16,17).

Según escuelas(18), la intervención de un posible 
factor externo en la causa de la muerte es deter-
minante para excluir un SMSL y diagnosticarse 
como muerte súbita e inesperada del lactante 
(SUID-Sudden Unexpected Infant Death), que 
se defi ne como la “muerte súbita en un niño 
de menos de un año en el que la autopsia no 
demuestra una causa defi nitiva de muerte o las 
circunstancias de la muerte sugieren algún fac-
tor externo, sin poder determinar el grado de 
contribución del mismo en la causa de la muerte 
(como dormir en un ambiente inseguro)”. 

Este término (SUID) es, en general, utilizado de 
muy diferentes maneras y puede llegar a tener 
muy distintos signifi cados. Hay algunos que in-
cluyen todas las muertes que se producen de 
forma súbita o inesperada, tengan una causa 

explicada o no, mientras que otros restringen su 
uso a aquellas muertes de causa indeterminada, 
en las que pueden incluirse las sospechosas de 
asfi xia. Puesto que el SMSL es un diagnóstico 
por exclusión, resulta inevitable que se solapen 
ambos términos y que se utilicen de forma in-
distinta para clasifi car estas muertes asociadas a 
dormir en un ambiente inseguro(16). 

En un estudio epidemiológico reciente(19), se 
compara el texto incluido en los certifi cados de 
defunción de las causas de muerte en menores 
de 1 año en Estados Unidos codifi cadas como 
Síndrome de la Muerte Súbita del Lactante 
(código CIE-10:R95, 4.408 casos), causa inde-
terminada (código CIE-10:R99, 2.128 casos) o 
sofocación/estrangulamiento accidental en la 
cama (código CIE-10:W75, 931 casos) en los 
años 2003 y 2004. Resulta interesante y preocu-
pante comprobar cómo la caracterización y co-
difi cación de estas causas principales de muerte 
súbita del lactante se ven afectadas por la termi-
nología utilizada por cada certifi cador. De este 
modo, textos relacionados con el colecho o con 
dormir en un entorno inseguro aparecen como 
factor de riesgo o como posible contribución 
en la causa de muerte en las tres categorías, 
dependiendo la causa fi nal de la muerte de la 
apreciación personal del grado de evidencia que 
aportan las pruebas encontradas en el estudio 
postmortem. 

En capítulos anteriores de este libro (“Hipótesis 
y teorías patogénicas del SMSL”) hemos vis-
to cómo la Teoría del Triple Riesgo(20) es la más 
aceptada actualmente y consiste en que sobre 
un lactante vulnerable, en una etapa crítica del 
desarrollo, actúan una serie de factores estre-
santes (ambientales, infecciosos…) a los que 
sobreviven la mayoría de los lactantes, que no 
provocan la muerte por sí mismos, pero que en 
un lactante vulnerable pueden impedir su su-
pervivencia. Puesto que dentro de los factores 
ambientales se incluye el dormir en un entorno 
inseguro, y siendo además uno de los principales 
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factores de riesgo del SMSL, deberíamos poder 
conocer el porcentaje de muertes súbitas del lac-
tante asociadas a esta circunstancia. 

La Clasifi cación de San Diego incluye esta posi-
bilidad en la Categoría II, con lo cual, un primer 
paso sería la utilización generalizada de esta cla-
sifi cación por parte de todos los médicos foren-
ses y patólogos encargados de la realización de 
este tipo de autopsias. Sin embargo, esta infor-
mación no queda registrada en los certifi cados 
de defunción y, por tanto, en los Registros de 
Mortalidad y en las Estadísticas Vitales. Esta pro-
blemática se ha ido resolviendo en los distintos 
países con la creación de equipos multidiscipli-
nares de ámbito nacional(21). De esta forma, in-
dependientemente de las tendencias adoptadas 
a la hora de certifi car, quedan recogidas en esta-
dísticas propias toda la información perinatal del 
lactante fallecido, las circunstancias de la muerte 
y el informe de autopsia con todos los estudios 
complementarios realizados. 

Otra posibilidad para clasifi car más específi ca-
mente este tipo de muertes asociadas a dormir 
en un ambiente inseguro es la que proponen 
Randall y cols. (2009)(22). Esta clasifi cación in-
cluye seis categorías dependiendo de los dife-
rentes factores de riesgo de asfi xia relacionados 
con las circunstancias de la muerte. La categoría 
B (Inclasifi cable, posiblemente relacionada con 
asfi xia) es muy útil como referencia para esta-
blecer qué circunstancias son potencialmente 
amenazantes para la vida, cuáles son claramente 
causantes de asfi xia y cuáles se permiten incluir 
en el concepto de SMSL. La utilidad de dispo-
ner de una gradación del riesgo de asfi xia puede 
ser benefi ciosa para relacionarla con las últimas 
teorías etiopatogénicas relacionadas con la dis-
función o inmadurez del sistema serotoninergico 
de autorregulación cardio-respiratoria del tron-
coencéfalo(23). De este modo, los lactantes con 
defectos severos a este nivel fallecerían ante 
cambios asfícticos triviales (quizás impercepti-
bles), mientras que otros con defectos menos 

severos lo harían ante situaciones más amena-
zantes, como las enumeradas en la categoría B, 
no letales para un niño normal(17). 

De lo anteriormente expuesto queda claro que 
existe una difi cultad generalizada a la hora de 
clasifi car y certifi car la muerte súbita del lactante. 
Sin entrar en valoraciones de cuál sería la mejor 
opción para defi nir estos casos con factores de 
riesgo de asfi xia, es evidente que a nivel nacional 
deberíamos utilizar los mismos criterios para po-
der obtener estadísticas fi ables y actuar de una 
manera efi caz en la prevención de este tipo de 
muertes. 
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La información obtenida del estudio multidiscipli-
nar de la muerte súbita (MS) del lactante tiene un 
gran valor epidemiológico y preventivo en Salud 
Pública. Sin embargo, la falta de criterios unifi cados 
a la hora de utilizar los términos correctos en la 
cumplimentación de las causas de muerte difi culta 
esta tarea. El principal objetivo de este capítulo 
es analizar, tomando como ejemplo la casuística 
de la Comunidad Valenciana (CV), las diferencias 
existentes entre los datos existentes en el Registro 
de Mortalidad y los obtenidos en los Institutos de 
Medicina Legal, detectar las posibles causas de 
estas diferencias y tomar las medidas necesarias 
para evitarlas. 

1. CERTIFICACIÓN Y CODIFICACIÓN 
DE LA MUERTE SÚBITA. ASPECTOS 
MÉDICO-LEGALES

La certifi cación de la defunción es una obligación 
inherente al ejercicio de la medicina clínica, según 
se desprende del texto de la Ley y del Reglamento 
del Registro Civil. En la Ley se establece (art. 85) que 
para proceder a la inscripción de la defunción en el 
Registro Civil será necesaria certifi cación médica de 
la existencia de señales inequívocas de muerte. Por 
otra parte, en el Reglamento (art. 274) se recoge 
que el facultativo que haya asistido al difunto en su 
última enfermedad o cualquier otro que reconozca el 
cadáver debe comunicar el fallecimiento al Registro, 
indicando, además del nombre, apellidos, carácter y 
número de colegiación del que lo suscribe, que exis-

ten señales inequívocas de muerte, su causa y, con 
la precisión que la inscripción requiere, fecha, hora 
y lugar del fallecimiento y menciones de identidad 
del difunto. Si hubiera indicios de muerte violenta se 
comunicará urgente y especialmente al encargado.

A los efectos de que los profesionales puedan 
cumplir con esta obligación, el Consejo General de 
Colegios de Médicos edita el modelo de Certifi cado 
de defunción, cuya última versión es relativamente 
reciente.

Entre los requisitos para fi rmar este documento, ade-
más de ser médico y estar colegiado, son esenciales 
los siguientes:

• Haber realizado el diagnóstico de la muerte.
• Conocer las causas inmediata y fundamental de 

la misma.
• Conocer el momento aproximado de la defunción.
• Conocer la identidad del fallecido.
• Y, sobre todo, que no se trate de una muerte 

violenta.

Efectivamente, en estos casos de muerte violenta o 
sospechosa de criminalidad, la Ley de Enjuiciamiento 
Criminal establece que, aun cuando por la inspección 
exterior pueda presumirse la causa de la muerte, se 
procederá a la autopsia del cadáver por los médicos 
forenses, o en su caso por los que el Juez designe, 
los cuales, después de describir exactamente dicha 
operación, informarán sobre el origen del fallecimien-
to y sus circunstancias.

Certifi cación del síndrome de muerte 

súbita del lactante

Inmaculada Melchor Alós, Pilar Molina Aguilar, Marina Gisbert Grifo, 

Juan Giner Blasco, Óscar Zurriaga

3.9
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En relación con la certifi cación de la defunción, es 
importante señalar que una de las características 
del síndrome de muerte súbita del lactante (SMSL) 
es que, en principio, se desconoce la causa de la 
muerte que puede ser tanto natural como violenta, 
extremo éste que sólo se conocerá tras la práctica de 
la autopsia que, en base a datos científi cos, permitirá 
establecer cuáles han sido la causa y los mecanismos 
que han llevado al fallecimiento. A la vista de lo seña-
lado se puede afi rmar, pues, que existen dos tipos de 
argumentos que permiten sustentar la necesidad de 
NO realizar el certifi cado de defunción en los casos 
de SMSL:

• Argumentos legales: en caso de SMSL el médi-
co no tiene posibilidades de conocer la causa 
de la muerte que, además, puede haber tenido 
un origen violento, lo que obliga a comunicar el 
fallecimiento al Juez de Instrucción a los efectos 
de que éste tome las medidas necesarias para 
la práctica de la autopsia judicial que establezca 
cuáles son dichas causas.

• Argumentos científi cos: sólo la práctica del estu-
dio necrópsico, con las correspondientes prue-
bas complementarias aplicadas en cada caso, 
permitirá determinar la verdadera naturaleza del 
problema que condujo a la defunción.

En estos casos, una vez concluido el estudio y comu-
nicada la causa de la defunción al Juzgado respon-
sable de la Instrucción, le corresponde a éste darla a 
conocer al Registro Civil cuyo Secretario lo trasladará 
al Instituto Nacional de Estadística.

2. DATOS DE LA UNIDAD DE 
PREVENCIÓN DEL RIESGO DE MUERTE 
SÚBITA FAMILIAR DE LA COMUNIDAD 
VALENCIANA

En septiembre del 2006 se creó en la Comunidad 
Valenciana un equipo multidisciplinar para el estu-
dio del SMSL constituido por pediatras, cardiólogos, 
forenses, patólogos y psicólogos, que acabó siendo 
el embrión de la actual Unidad de Valoración del 

Riesgo de Muerte Súbita Familiar (UVRMSF). En esta 
Unidad se estudian los casos de MS en menores de 
45 años (subunidad forense) y los familiares de estos 
casos (subunidad clínica) de una forma conjunta y 
coordinada por las distintas especialidades integra-
das en el equipo. 

En estos cinco años y medio se han estudiado 80 
casos de MS en menores de 1 año con el siguiente 
protocolo de actuación: examen del lugar del levan-
tamiento, recogida de datos perinatales, encuesta 
epidemiológica, autopsia judicial con estudios com-
plementarios (histopatológico, toxicológico, bioquí-
mico, microbiológico y metabólico), estudio cardio-
lógico (screening de canalopatías) a los familiares de 
casos clasifi cados como SMSL y, si hay hermanos 
en riesgo, remisión al pediatra para monitorización 
domiciliaria. Los resultados obtenidos permiten des-
cribir cuáles han sido las causas de muerte en estos 
casos (Tabla 1).

Para poder valorar de manera fehaciente la cau-
sa de muerte en los casos de SMSL y validar la 
información, la Unidad de Prevención del Riesgo de 
Muerte Súbita Familiar de la Comunitat Valenciana 
(UVRMSF), creada en septiembre de 2006, propone 
al Servicio de Estudios Epidemiológicos y Estadísti-
cas Sanitarias de la Conselleria de Sanitat crear un 
grupo de trabajo para analizar de forma conjunta 
la mortalidad por SMSL (CIE-10:R95) y por otras 
causas (CIE-10:W75, W84 y Y10-Y34), en meno-
res de 1 año en la Comunitat Valenciana, aportando 
la información que la propia unidad dispone en su 
registro de casos, con el fi n de presentar unas tasas 
de mortalidad infantil por las causas a estudio lo más 
rigurosas posible.

Para el estudio comparativo con los datos del Regis-
tro de Mortalidad de la Comunitat Valenciana se han 
tomado los casos pertenecientes a los años 2006-
2010. En estos cinco años, se realizaron 63 autopsias 
forenses en fallecidos menores de un año, con los 
siguientes resultados: 30 casos diagnosticados de 
SMSL (4 en la Categoría IB y 26 en la Categoría II de 
San Diego), 30 casos con causa explicada de muerte 
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y 3 casos de muerte indeterminada, dos de ellos 
por resultados toxicológicos positivos para cocaína 
y un caso que permanece en fase de instrucción por 
sospecha de muerte violenta. 

3. DATOS DEL REGISTRO DE 
MORTALIDAD DE LA COMUNITAT 
VALENCIANA (RMCV)

El Registro de Mortalidad de la Comunitat Valen-
ciana (CV) desde el año 1996 presenta anualmente 
las cifras de mortalidad para los distintos ámbitos 
geográfi cos de la CV y para las diferentes causas 
de muerte de los fallecidos residentes en la Comu-
nitat con independencia de donde haya ocurrido 
la defunción. A continuación se presenta para los 
años 2006 a 2010 ambos inclusive, y para el total 
periodo, el número de defunciones de menores 
de 1 año y las tasas de mortalidad infantil para las 
siguientes causas de muerte de forma conjunta: 

síndrome de muerte súbita del lactante (SMSL) 
(CIE-10: R95), sofocación y estrangulamiento 
accidental en la cama (CIE-10: W75), obstrucción 
no especifi cada de la respiración (CIE-10: W84) 
y eventos de intención no determinada (incluye 
eventos donde la información disponible es insufi -
ciente para que la autoridad médica o legal pueda 
distinguir entre accidente, lesión autoinfl ingida y 
agresión CIE-10: Y10-Y349), así como las tasas 
de mortalidad infantil (Tabla 2).

De estos 52 casos, 2 ocurrieron fuera de la CV y 50 
en la Comunitat, y de éstos, 42 casos fueron recogi-
dos en los Boletines Estadísticos de defunción con 
intervención judicial y 8 sin intervención judicial.

La máxima tasa de mortalidad infantil en este grupo 
de causas en la CV fue en 2008, con una valor de 
0,30 defunciones por 103 nacidos vivos, y para el 
conjunto del periodo fue de 0,19 defunciones por 
103 nacidos vivos.

TABLA 1. Causas de muerte súbita en menores de 1 año en los últimos cinco años en la CV 
(desde septiembre de 2006 hasta la fecha). 

Causa de muerte Nº casos

Causa explicada 35

En fermedades infecciosas
     - Sepsis
     - Neumonía
     - Meningitis
     - Miocarditis

 21
10
6
3
2

Enfermedades congénitas
     - Cardiopatía congénita 
     - Canalopatías 
     - Metabolopatías 
     - Malformación renal severa 

13
6
4
2
1

Etiología violenta 1

SMSL 35
Categoría IB 6

Categoría II 29

Indeterminada 3

En estudio 7



116

C
er

tifi
 c

ac
ió

n 
de

l s
ín

dr
om

e 
de

 m
ue

rt
e 

sú
bi

ta
 d

el
 la

ct
an

te

4. COMPARACIÓN DE RESULTADOS DE 
AMBOS REGISTROS

Por otra parte, para el periodo a estudio, el núme-
ro total de casos comunes de menores de 1 año 
ocurridos en la CV y residentes en la misma entre 
el RMCV y la UVRMSF fueron 63. La causa básica 
de defunción (CBD) original que tenían estos casos 
a partir de la codifi cación de las causas de muertes 
certifi cadas en los Boletines Estadísticos de defun-
ción eran los siguientes: 42 casos con CBD de SMSL 
(CIE10: R95) y 21 casos con CBD diferentes a las del 
estudio. Al incorporar la información procedente de 
la autopsia cedida por la UVRMSF, las CBD variaron, 
quedándose sólo 30 casos con CBD de SMSL. 

En la Tabla 3 se presentan la distribución anual de 
estos 30 casos.

Así pues, el nº total de casos menores de 1 año cuya 
CBD es SMSL en la CV para el periodo 2006-2010 
después de la actualización, son los 30 casos pre-
sentes en la Tabla 3, más los 8 casos certifi cados en 
los BED sin intervención judicial, y los 2 casos que 
han ocurrido fuera de la CV, en total 40. 

A continuación en la Tabla 4, se presentan estos 
casos tabulados por año, junto con las tasas de 
mortalidad infantil anuales.

Con la actualización de la información, las tasas de 
mortalidad infantil en la CV en el año 2008 desciende 

hasta el 0,18 defunciones por 103 nacidos vivos y 
para el conjunto del periodo a 0,15 defunciones por 
103 nacidos vivos.

Con este trabajo se observa que, para el grupo de 
causas a estudio en la Comunitat Valenciana des-
pués de la incorporación de la información de la 
UVRMSF, para el total periodo, el valor de las tasas 
de mortalidad infantil incrementa su precisión, ya 
que se ajusta a los casos reales, reduciéndose la 
tasa de mortalidad por SMSL alrededor de un 20%. 
Con lo que se considera de gran interés la incorpo-
ración de este tipo de información en los registros 
de mortalidad.

Años Nº de defunciones Tasa de mortalidad infantil x 103 nacidos vivos

2006 7 0,13

2007 9 0,16

2008 17 0,30

2009 9 0,17

2010 10 0,19

Total 52 0,19

Años
Nº de casos con CBD* 

a estudio

2006 6

2007 6

2008 7

2009 6

2010 5

Total 30
*(CIE-10: R95, W75, W84 y Y10-Y34).

TABLA 2. Nº de defunciones anuales de menores de 1 año residentes en la CV y 
tasas de mortalidad infantil por 103 nacidos vivos en la Comunitat Valenciana para el conjunto de 

causas a estudio (CIE-10: R95, W75, W84 y Y10-Y34). 

TABLA 3. Nº de defunciones anuales de 
menores de 1 año ocurridas en la CV de 

residentes en la misma en el periodo 2006-
2010 después de actualizar la CBD a partir de la 

información de la UVRMSF. 
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5. CAUSA CONTRIBUYENTE DE MUERTE

En los últimos años se ha demostrado una estrecha 
relación entre la muerte súbita del lactante y el lla-
mado “dormir en un entorno inseguro”. En los datos 
obtenidos por la UVRMSF de la CV se ha demostra-
do una relación estadísticamente signifi cativa entre 
ambos(1): el 64% de los casos del SMSL están aso-
ciados a “dormir en un entorno inseguro” (21/33), 
mientras que sólo el 17% de los casos de muertes 
de causa explicada tienen esta asociación (6/35). 
El factor más frecuente es el colecho (13 casos de 
SMSL y 4 casos de muerte explicada) frente a la 
posición en decúbito prono (5 casos de SMSL y 1 
casos de muerte explicada) o situaciones con más 
de un factor de riesgo (3 casos de SMSL). 

Esta condición no aparece refl ejada en los certifi ca-
dos de defunción. 

Una posibilidad para tener constancia ofi cial de esta 
situación sería, siguiendo las recomendaciones del 
Centro para el Control y Prevención de Enfermedades 
de Atlanta (CDC)(2), que se añadieran estos factores 
de riesgo en la opción de causa contribuyente de 
muerte, como pueden ser: colecho con un adulto o 
posición en decúbito prono sobre superfi cie blanda. 
Esta opción presenta ciertas difi cultades ya que, en 
aquellos registros de mortalidad que trabajan codi-
ficando multicausa, sólo se graban las entidades 
nosológicas que tienen un código recogido en la 
Clasifi cación Internacional de Enfermedades (CIE). 

No obstante, un incremento de la colaboración entre 
los registros o unidades estadísticas de mortalidad 
de las Comunidades Autónomas y los Institutos de 
Medicina Legal, como se demuestra en el caso de 
la Comunitat Valenciana, puede contribuir a incre-
mentar la precisión de la información y a ampliar las 
posibilidades de prevención de los casos. 

6. CONCLUSIONES

Ante estos resultados, sería conveniente la puesta en 
marcha de colaboraciones que permitieran establecer 
registros específi cos de muerte súbita en menores de 
1 año en las Comunidades Autónomas, de manera 
que se pudiera compartir información sobre la causa 
de muerte obtenida en la autopsia y los factores de 
riesgo recogidos en la encuesta epidemiológica que 
realiza la UVRMSF con los Registros de Mortalidad, 
para la actualización de esta información cuando 
proceda, con el fi n de presentar unas estadísticas lo 
más exactas y reales posibles. 
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SÍNTESIS CONCEPTUAL

La primera causa de muerte súbita (MS) en niños 
y jóvenes es cardiovascular(1). Aunque relativa-
mente infrecuente, se ha estimado una inciden-
cia variable de muerte súbita cardíaca (MSC) del 
0,5 al 13 por 100.000 pacientes-año en lactantes, 
niños, adolescentes y adultos jóvenes(1). Aunque 
habitualmente es consecuencia de una taquiarrit-
mia ventricular, la MSC también puede deberse 
a causas no arrítmicas. Hay que destacar que, 
con frecuencia, la MSC es la primera manifes-
tación de una enfermedad hasta ese momento, 
desconocida. Cuando la causa subyacente es 
una cardiopatía familiar, el correcto diagnóstico 
en la víctima permite una adecuada evaluación 
en los familiares que puede ayudar a salvar vidas. 
En este capítulo se repasan brevemente las cau-
sas de MSC (Tabla 1). El tratamiento depende de 
la cardiopatía de base. En los pacientes con un 
riesgo elevado de MSC por taquiarritmias ven-
triculares puede considerarse la implantación de 
un desfi brilador automático (DAI). Sin embargo, 
la comorbilidad derivada de la implantación del 
dispositivo debe ser considerada en cada caso 
de forma individual, no sólo por la necesidad de 
recambios repetidos en niños en crecimiento y 
el riesgo inherente de endocarditis, sino también 
por las complicaciones propias de la implantación, 
las elevadas tasas de descargas inapropiadas o la 
precipitación de tormentas eléctricas en algunos 
contextos clínicos (especialmente miocardiopatía 
hipertrófi ca, síndrome de QT corto y taquicardia 
ventricular catecolaminérgica polimórfi ca).

1. CARDIOPATÍAS CONGÉNITAS (CC)

La MSC se ha descrito en pacientes con diver-
sas formas de CC, no diagnosticadas, previas 
a su intervención, post-operadas o incluso tras 
tratamiento percutáneo. La incidencia, aproxima-
damente 25-100 veces superior que en niños sin 
CC(2,3), es especialmente alta en CC cianosantes 
o con obstrucción del corazón izquierdo(3). Los 
mecanismos de MSC se pueden dividir princi-
palmente en dos grupos: arrítmicos (probados o 
presuntos) o no arrítmicos (cardíacos, por insufi -
ciencia cardíaca, o vasculares, por émbolos, aneu-
rismas o disecciones)(4). A continuación repasare-
mos las causas más frecuentes de MSC asociada 
a CC (Tabla 2), si bien la enfermedad de Ebstein, 
el prolapso valvular mitral, la dextro-transposición 
de las grandes arterias (D-TGA) y el síndrome de 
Eisenmenger también pueden cursar con MSC.

1.1. Anomalías de las arterias coronarias

Son las más frecuentes dentro del grupo de las CC 
y la segunda causa de MSC en niños según algu-
na serie(3). La anomalía más comúnmente asociada 
es el origen de la arteria coronaria izquierda del 
seno de Valsalva derecho con trayecto de la misma 
entre la arteria pulmonar y la aorta (1,3% del total 
de las anomalías coronarias)(5). Esta anomalía es 
capaz de producir isquemia del ventrículo izquier-
do (VI) y arritmias ventriculares durante el ejerci-
cio físico cuando los grandes vasos aumentan de 
tamaño, comprimiendo la arteria coronaria anóma-
la(6). Aunque la anomalía del origen de la arteria 
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coronaria derecha del seno de Valsalva izquierdo 
con trayecto entre la arteria pulmonar y la aorta 
sea más frecuente, parece estar menos asociada 
a MSC que la anterior(5). Por otro lado, el origen 
anómalo de la arteria coronaria izquierda del tron-
co pulmonar, o síndrome Bland-White-Garland, 
es otra variante rara (0,25-0,5% de CC) pero que 
causa MSC en un 80-85% de los niños afectos 
en el primer año de vida mediante un fenómeno 
de “robo coronario” que también causa isquemia 
miocárdica(7). Las anomalías coronarias no suelen 
identifi carse sin estudios de imagen salvo que la 
clínica (disnea, angina, síncope inducido por ejer-

cicio) nos dirija hacia su evaluación. El ECG es, 
muy frecuentemente, normal. Además, suele ser 
difícil de evaluar mediante un ecocardiograma ruti-
nario(3). Al diagnóstico está indicada la revascula-
rización quirúrgica en función de la presencia de 
síntomas, tipo de anomalía (incidencia de MSC) 
y trayecto de la coronaria anómala; el manejo de 
los asintomáticos es controvertido(2).

1.2. Patología aórtica

Se ha documentado MSC en pacientes sinto-
máticos y asintomáticos con estenosis aórtica 

1.   Cardiopatías congénitas

– Anomalías de las arterias coronarias
– Patología aórtica
– Postoperados de CC: tetralogía de Fallot, cirugía univentricular, transposición de los grandes vasos 

(D-TGV), Mustard, Senning, lesiones obstructivas del corazón izquierdo, etc.
– Enfermedad de Ebstein
– Prolapso de la válvula mitral
– Transposición corregida de los grandes vasos
– Síndrome de Eisenmenger

2.   Tumores cardíacos

3.   Conectivopatías

– Síndrome de Marfan
– Síndrome de Loeys-Dietz

4.   Corazón estructuralmente normal

– Canalopatías: síndrome de QT largo, síndrome de QT corto, síndrome de Brugada, taquicardia 
ventricular catecolaminérgica polimórfi ca

– Síndrome de Wolff-Parkinson-White
– Bloqueo auriculoventricular completo congénito

5.   Miocarditis

6.   Miocardiopatías

– Miocardiopatía hipertrófi ca
– Miocardiopatía arritmogénica
– Miocardiopatía dilatada
– Miocardiopatía compactada

7.   Síndrome de Kawasaki

8.   Conmotio cordis

9.   Muerte súbita cardíaca en el atleta joven

10. Síndrome de muerte súbita del lactante de causa cardíaca

TABLA 1. Causas de muerte súbita cardíaca en niños.
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severa(8,9). En un estudio de los resultados a largo 
plazo de pacientes con CC, se objetivó un 2,8% de 

MS de niños con estenosis aórtica manejados con 
tratamiento médico(8). Casi todos los casos esta-

Cardiopatía intervenida 
quirúrgicamente Incidencia

Mecanismo MSC 
más frecuente Observaciones

Comunicación 
interventricular (4)

0,2/1.000 pac./año

Canal auriculoventricular (4) 0,9/1.000 pac./año Arritmia

Dextrotransposición de los 
grandes vasos (3,4,17)

4,9/1.000 pac./año1

6,7/1.000 pac./año2

0-5,7/1.000 pac./año3

0,26%4

Arritmia (Qx Mustard)
Coronaria (Qx Jatene)

1General
2Qx Mustard
3Qx Rastelli
4Qx Jatene (3 
MSC/1095 Jatene)

Tetralogía de Fallot (4,12) 1,5-3/1.000 pac./año
0,5-6%

Arritmia Mayor riesgo 
tardíamente > 20 años

Estenosis aórtica (4) 5,4/1.000 pac./año Arritmia Aumenta con > 50 
mmHg gradiente

Estenosis pulmonar (4) 0,3/1.000 pac./año

Coartación de aorta (4) 1,3/1.000 pac./año

Síndrome del corazón 
hipoplásico izquierdo - Qx 
Norwood (14)

5-15% Trombosis Entre estadio I y II

Fontan (16) 1,9%5 - 2,68% Arritmias (auriculares) 4(6MSC/321 Fontan)-
(7MSC/263 Fontan)

Conducto de ventrículo 
derecho a arteria pulmonar 
(18)

1,13% Arritmias Diversidad de CC

Dispositivos cardíacos (19) 1,15/1.000 pac./año
0,23%6

Arritmias 6Serie de dispositivos 
de cierre percutáneo 
de comunicaciones 
interventriculares

Corazón univentricular (14) Trombosis (63%)
Arritmias (4%)

Edad media MSC 4 
meses

Corazón biventricular (14) Arritmias (46%)
Enfermedad vascular 
pulmonar (13%)

Edad media MSC 2 
años

Total CC port Qx (4)
90% por tetralogía de Fallot, 
dextrotransposición de los 
grandes vasos, coartación de 
aorta (20)

0,9/1.000 pac./año Arritmias 25-100 veces más que 
población general

Qx: cirugía. MSC: muerte súbita cardíaca.

TABLA 2. Cardiopatías congénitas corregidas quirúrgicamente asociadas a muerte súbita cardíaca.
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ban asociados a obstrucción ventricular izquierda 
(VI) moderada-severa. Los pacientes presentaban 
síncope, disnea con el ejercicio o dolor torácico, 
junto con obstrucción severa del VI, hipertrofi a en 
ecografía y ECG como factores de riesgo de MSC. 
El tratamiento de la obstrucción valvular por cirugía 
o por valvuloplastia con balón reduce, pero no 
elimina, el riesgo de MSC. Se piensa que la isque-
mia miocárdica inicial puede contribuir al posterior 
desarrollo de una arritmia ventricular terminal. Los 
pacientes que presentan hipertensión pulmonar 
como consecuencia de la estenosis aórtica neo-
natal con fallo posterior en la normalización de 
las resistencias vasculares pulmonares tienen más 
riesgo de MSC(9). 

Por último, la coartación aórtica y la aorta bicúspi-
de, aun sin repercusión hemodinámica, también se 
asocian a MSC por disección aórtica(1). 

1.3. Post-operados de CC

El riesgo de MSC aumenta con la edad y el tiempo 
transcurrido desde la cirugía(3,4), siendo la arritmia 
el mecanismo más frecuentemente asociado(4).

• La tetralogía de Fallot: se ha asociado esta 
patología a arritmias ventriculares y alteracio-
nes de la conducción auriculoventricular tras 
la corrección quirúrgica, con un riesgo del 
0,5-6% de MSC(3), lo que supone aproxima-
damente un 2% de riesgo por década tras los 
primeros 25-30 años post-intervención(10). Los 
principales factores de riesgo de MSC son la 
edad de reparación quirúrgica, la duración del 
QRS (mayor de 170 mseg en niños y 180 mseg 
en adultos), la dilatación ventricular derecha 
moderada-severa (secundaria a insufi ciencia 
pulmonar crónica) y la disfunción ventricular 
izquierda(10-12), lo que hace a estos pacientes 
más vulnerables a las arritmias. Se aconseja la 
evaluación hemodinámica, electrofi siológica y 
anatómica de los defectos residuales para su 
corrección, si lo requiere, siendo en ocasiones 
incluso necesario la implantación de un DAI(13).

• La cirugía univentricular: la cirugía palia-
tiva con fi siología univentricular consiste en 
un abordaje quirúrgico en tres estadios uti-
lizado para el manejo de las malformaciones 
cardíacas complejas(10). La trombosis de la 
fístula aortopulmonar en el primer estadío de 
la cirugía univentricular ocurre en un 70% de 
los pacientes que mueren súbitamente(14). Las 
taquicardias auriculares con conducción ven-
tricular rápida son el mecanismo más frecuente 
de MSC en pacientes operados de Fontan, 
principalmente con conexión auriculopulmo-
nar(15), aunque el fallo cardíaco y los eventos 
tromboembólicos son mecanismos de MSC 
tardíos, a los 10-15 años de la intervención(16).

• La cirugía de D-TGA: el riesgo de MSC tras 
los procedimientos quirúrgicos de Senning 
y Mustard ha sido evaluado en numerosos 
estudios, describiendo un riesgo del 5% por 
década de mortalidad tardía(10). Las taquicar-
dias auriculares con conducción ventricular 
rápida o las arritmias ventriculares primarias 
son los mecanismos más frecuentes de MSC 
en pacientes operados mediante estas técni-
cas(10).

2. TUMORES CARDÍACOS

Son raros, con una incidencia del 0,02 al 0,04% en 
la población pediátrica, más de la mitad diagnos-
ticados en el primer año de vida, incluso detecta-
dos en la ecocardiografía fetal(21). La mayoría son 
benignos. Los rabdomiomas son los más frecuen-
tes en niños (45%, a veces asociados a esclerosis 
tuberosa), seguido de los fi bromas (25-30%); son 
menos frecuentes los tumores malignos (10%), 
mixomas (en ocasiones, dentro de un síndrome de 
Carney), lipomas, teratomas, hemangiomas, meso-
teliomas y tumores de las células de Purkinje(21). 
Los fi bromas cardíacos asocian una alta tasa de 
MSC (10-30%). Los mecanismos por los que un 
tumor cardíaco puede conducir a una MSC son 
variados (compresión de cavidades cardíacas, 
compresión del tejido de conducción causando 
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bloqueo auriculoventricular completo, compresión 
de vasos coronarios, obstrucción valvular y/o de 
tractos de salida y taquiarritmias ventriculares 
malignas(21)). Los tumores de las células de Pur-
kinje, también denominado cardiomiopatía onco-
cítica, aunque raros, provocan arritmias malignas 
refractarias. En el caso de los rabdomiomas, es 
posible la regresión espontánea del tumor pero 
la resección quirúrgica se considera indicada si 
el tumor produce compromiso hemodinámico o 
arritmias malignas(21) siendo, en ocasiones, impo-
sible por su localización en zonas vitales (arterias 
coronarias y tejido de conducción); en estos casos 
es discutida la necesidad de implantar un desfi bri-
lador, dado que se desconoce el riesgo de MSC 
en pacientes con tumores cardíacos y arritmias(21). 

3. CONECTIVOPATÍAS

Aunque todas las conectivopatías se pueden aso-
ciar a MSC por disección aórtica, a continuación 
repasaremos dos de ellas, el síndrome de Marfan 
y de Loeys-Dietz.

3.1. Síndrome de Marfan

Se trata de la conectivopatía más frecuentemente 
asociada a MSC. Las manifestaciones cardíacas 
aparecen en un 30-60% de estos pacientes: dila-
tación aórtica y/o de la arteria pulmonar, aneuris-
mas aórticos, insufi ciencia aórtica, prolapso y/o 
insufi ciencia de la válvula mitral, arritmias cardía-
cas, etc., siendo su forma neonatal la que presenta 
alteraciones cardíacas más severas(15,22). Reciente-
mente, los criterios diagnósticos han sido actuali-
zados incluyendo la constatación de mutaciones 
en el gen de la fi brilina 1 como criterio mayor(23). 
Los mecanismos de MSC son disección aguda 
de la aorta con ruptura y arritmias ventriculares, 
estas últimas asociadas a dilatación ventricular(22). 
Es importante realizar un seguimiento ecocardio-
gráfi co detallado, incluyendo función ventricular 
izquierda, dimensiones de la aorta y válvulas intra-
cardíacas, cada 6-12 meses. Se ha visto que el 

tratamiento con betabloqueantes disminuye la pro-
gresión de la dilatación aórtica y puede tener un 
efecto protector frente a las arritmias letales(22,24). 
En los pacientes con dilatación severa de la aorta o 
rápidamente progresiva, necesitarán intervención 
quirúrgica.

3.2. Síndrome de Loeys-Dietz

Esta entidad se debe a mutaciones en los genes 
TGFBR1 y TGFBR2, está asociado a alteraciones 
vasculares aórticas agresivas y tiene mucho más 
riesgo de disección y ruptura a una edad más 
temprana y con diámetros de aorta más peque-
ños, principalmente en la aorta ascendente(25). 
Es preciso reconocer precozmente este fenotipo 
(úvula bífi da, paladar hendido, tortuosidad arterial, 
hipertelorismo, craneosinostosis y aneurismas y 
disecciones arteriales de diferente localización) 
para su manejo terapéutico (seguimiento estre-
cho por imagen, no sólo aórtica, sino también con 
resonancia desde territorio cerebral hasta la pelvis, 
y cirugía precoz con aorta >4,2 cm en ecocardio-
grafía transesofágica)(25). 

4. CORAZÓN ESTRUCTURALMENTE 
NORMAL 

La MS es siempre un trágico suceso para las 
familias afectadas y la sociedad en general pero, 
si además la causa de la muerte persiste inexpli-
cada tras una autopsia minuciosa, el impacto es 
aún mayor y las probabilidades de poder prevenir 
nuevas MS menores.

La MSC con corazón estructuralmente normal 
(CEN), también llamada MS con autopsia blan-
ca, supone un 4-6% de todas las autopsias(26), 
porcentaje aún mayor a medida que disminuye 
la edad del fallecido, alcanzando el 50% de 1-22 
años(27). En nuestro entorno, supuso el 29% en el 
subgrupo de 1-19 años(28). En los últimos años, 
distintos trabajos han destacado en este escenario 
la necesidad de implementar estudios familiares 
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incluyendo, a ser posible, el estudio genético en 
ADN del fallecido obtenido de sangre periférica 
debidamente almacenada tras la autopsia con-
vencional(29,30). De este modo, el 22-53% de los 
casos de MS con CEN pueden ser finalmente 
etiquetados de una cardiopatía potencialmente 
letal (especialmente, canalopatías y anecdótica-
mente miocardiopatías muy sutiles), facilitando el 
diagnóstico y tratamiento de hasta el 33% de los 
familiares estudiados por este motivo, todos ellos 
en riesgo de MS(31,32).

Las causas de MS cardíaca con CEN tienen en 
común la normalidad de las pruebas de imagen 
cardíacas y el diagnóstico clínico depende de 
poder identifi car en vida las alteraciones carac-
terísticas de cada una de ellas en el ECG, ya sea 

basal, en los desenmascaramientos (con fármacos 
y la prueba de esfuerzo) o, en algunos casos, en 
el estudio electrofi siológico (EEF). Todas estas 
cardiopatías pueden no dar síntomas o debutar 
con palpitaciones, síncopes o, incluso, MS como 
primera manifestación de la enfermedad. 

4.1. Canalopatías

Las canalopatías (Figura 1) son cardiopatías here-
ditarias producidas por mutaciones en los genes 
que codifi can los canales iónicos del corazón, pro-
teínas clave en el equilibrio eléctrico del corazón. 
La inestabilidad eléctrica que ocasionan puede 
refl ejarse en  alteraciones del ECG de forma inter-
mitente y, por ello, ante una sospecha clínica con 
ECG no diagnóstico, las pruebas de desenmas-

Figura 1. El electrocardiograma en las canalopatías. A) Síndrome de QT largo tipo 2. B) Probabilidad alta 
de síndrome de QT corto (4 puntos de los criterios de 2011). C) Patrón de Brugada tipo 1 en paciente con 
MSC resucitada. D) Detalle de una prueba de esfuerzo en un paciente con taquicardia ventricular catecola-
minérgica polimórfi ca que desarrolla taquicardia ventricular no sostenida polimórfi ca en el estadio 2 de Bruce. 

A D

B

C
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caramiento pueden ser muy útiles para llegar a 
un diagnóstico preciso. Este diagnóstico permitirá 
adoptar las medidas terapéuticas más adecuadas 
en cada caso y completar el estudio en familiares. 
No existen guías de práctica clínica específi cas 
para la edad infantil y la estratifi cación de riesgo, 
habitualmente difícil por las limitaciones diagnós-
ticas o la ausencia de un tratamiento farmacoló-
gico efi caz, es aún más complicada en niños de 
corta edad por la comorbilidad que ocasionaría la 
implantación de un desfi brilador automático (DAI). 

4.1.1. Síndrome de QT largo (SQTL)

El SQTL tiene una prevalencia estimada de 
1:2.500-5.000(33,34). La edad media de presenta-
ción es de 12 años y cuando es más precoz suele 
ser más grave. La clasifi cación del SQTL se basa 
en el gen mutado y la lista ha ido engrosándose 
en la medida en que se han identifi cado muta-
ciones en genes nuevos. Actualmente existen 13 
tipos diferentes, afectando a canales de potasio, 
de sodio, de calcio o a proteínas relacionadas con 
ellos, pero sigue sin conocerse la base genética 
del 25% de los pacientes con SQTL, por lo que se 
sospecha que otros genes puedan estar implica-
dos(33). Excepcionalmente, existen rasgos caracte-
rísticos de algún subtipo y, así, los pacientes con 
SQTL tipo 7 (síndrome de Andersen) pueden pre-
sentar anomalías esqueléticas y comportarse en 
la prueba de esfuerzo como los pacientes con la 
taquicardia ventricular catecolaminérgica polimórfi -
ca pero con un curso natural más benigno y el tipo 
8 (síndrome de Timothy) es el único que asocia 
un marco sindrómico especial con malformaciones 
cardíacas, defi ciencia inmunológica, hipogluce-
mia intermitente, trastornos cognitivos, incluido el 
autismo y fusiones interdigitales(33-35). Es importan-
te destacar que el 75% de los pacientes genotipa-
dos pertenecen a los tipos 1 (gen KCNQ1, canal 
del potasio), 2 (gen KCNH2, canal del potasio) 
y 3 (gen SCN5A, canal del sodio). La herencia 
del defecto genético suele ser autosómica domi-
nante (Romano-Ward), aunque también se han 
descritos formas autosómicas recesivas (Jerwel-

Lange-Nielsen), habitualmente graves(33,34). Los 
desencadenantes de los eventos arrítmicos varían 
de un tipo a otro de SQTL y, así, en el tipo 1 se 
describen el ejercicio y las emociones, en el tipo 2 
las emociones, los estímulos auditivos, el ejercicio 
y el sueño y en el tipo 3 el sueño y las emocio-
nes(33-36). La sospecha diagnóstica se basa en los 
criterios de Schwartz(34), habitualmente aplicados 
tras el hallazgo de un QTc alargado (habitualmente 
medido a partir de la fórmula de Bazzet para FC 
60-100 lpm), >440 ms en hombres y >460 ms en 
mujeres(33,34). La estratifi cación de riesgo de MS 
es compleja. Actualmente se estima que el riesgo 
es bajo (0,5%/5 años) en pacientes asintomáticos 
con QTc <500 mseg y muy alto (14%/5 años) en 
pacientes subsidiarios de DAI como prevención 
secundaria por haber presentado ya una parada 
cardíaca o una torsade des pointes(33,34). Sin embar-
go, no hay consenso en las indicaciones de DAI 
como prevención primaria. Aunque las actuales 
guías se reconocen en este grupo a los pacientes 
con SQTL con síncopes a pesar de tratamiento 
betabloqueante (especialmente en el contexto de 
síncopes recientes, <2 años atrás), queda más 
confusa la inclusión de pacientes asintomáticos 
con QTc >500 mseg en SQTL tipos 2 y 3 (con 
un 3% de riesgo en 5 años(35). Otros marcado-
res de alto riesgo utilizados en algunos casos es 
el SQTL3, el sexo masculino hasta los 15 años, 
el femenino a partir de esa edad, la localización 
de la mutación, el tipo de mutación y la función 
biofísica del canal mutado(33,34). Aunque mayores 
QTc suelen relacionarse con una mayor tasa de 
eventos, el 25% de los casos de SQTL presen-
tan QTc normales y no por eso están exentos de 
riesgo de MS (con una probabilidad acumulada 
de MS del 4% a los 40 años en pacientes con 
SQTL y QTc normal, frente al 15% en paciente 
con QTc prolongado y un 0,4% en familiares no 
afectados)(37). Los pacientes con SQTL deben 
evitar deportes de competición (especialmente, 
SQTL tipo 1) así como los fármacos que pueden 
alargar el intervalo QT (http://www.qtdrugs.org/) 
y, conocido el sustrato genético, deben evitarse los 
desencadenantes arrítmicos correspondientes(34). 
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En las guías se recomienda betabloqueo a todos 
los pacientes (incluidos aquellos portadores de la 
mutación con QTc normal) aunque se sabe que 
no protege por igual a todos los pacientes y su 
uso en el SQTL3 ha sido criticado por algunos 
autores(35). En los últimos años se han apuntado 
otras opciones para bloquear la corriente del sodio 
en el SQTL3, como es la adición de flecainida, 
mexiletina, lidocaína o ranolazina, con resultados 
prometedores(33,38). Finalmente, existen algunos 
casos publicados en la literatura de simpatectomía 
torácica izquierda como tratamiento de pacientes 
con SQTL y arritmias recidivantes a pesar de los 
betabloqueantes(33-35).

4..1.2. Síndrome de QT corto (SQTC)

Se trata de la canalopatía más joven, nacida con la 
descripción del primer caso de SQTC por Gussak 
en el año 2000 y hasta 2011 no disponíamos de 
criterios diagnósticos(39). Su prevalencia se cifra 
en 1/10.000 habitantes y se caracteriza por la 
presencia de un QTc acortado sin un claro punto 
de corte (los casos publicados han oscilado entre 
248 y 381 mseg) en pacientes con alta inciden-
cia de arritmias auriculares, ventriculares y muerte 
súbita, frecuentemente durante el sueño, desde 
lactantes hasta los 70 años(33,39,40). Con un seg-
mento ST prácticamente inexistente en el ECG, 
las ondas T suelen ser altas, picudas y con base 
estrecha, con distancia entre punto J y pico de 
onda T <120 mseg(33,39,40). Existen 5 tipos de SQTC 
en función del gen mutado, incluyendo canales de 
potasio (KCNH2 es el más frecuente) y canales 
de calcio, con herencia predominante autosómica 
dominante(39,40). La serie más extensa se publicó 
recientemente con 53 pacientes, 75% hombres, 
una edad media de 26 años y un seguimiento 
medio de 64 meses(40). El SQTC se considera de 
una de las canalopatías más letales a tenor de los 
datos publicados hasta la fecha (89% historia per-
sonal/familiar de parada cardíaca, 32% MS como 
primera manifestación de la enfermedad y tasa 
de eventos del 4,9%/año sin tratamiento)(33,39,40). 
Hasta la fecha, el DAI se considera la única opción 

terapéutica aunque el papel de la hidroquinidina es 
prometedor como fármaco para prolongar el QT y 
disminuir la tasa de eventos arrítmicos, especial-
mente si la mutación afecta al gen KCNH2(33,39,40).

4.1.3. Síndrome de Brugada (SB)

Esta canalopatía tiene una prevalencia global de 
1/1.000 habitantes, aunque se le reconoce endé-
mica en el Sudeste de Asia(33). Aunque la herencia 
es autosómica dominante, el 90% de los casos 
sintomáticos son hombres, especialmente adultos 
jóvenes, y es excepcional en niños (sólo se han 
descrito 30 casos de SB en niños y adolescentes, 
la mayoría asintomáticos y con ECG diagnóstico 
realizado durante estudios familiares, sin diferen-
cias por sexo)(33,36). Los 10 genes actualmente 
relacionados con el SB (canal del sodio, canal 
del calcio, canales de potasio y distintas proteínas 
reguladoras) han dado origen a 10 tipos diferentes 
de SB en función del sustrato genético, aunque el 
más frecuente es el tipo 1 debido a mutaciones en 
el canal del sodio (gen SCN5A) y la rentabilidad 
global del estudio genético es muy baja (sólo el 
20% identifi ca mutaciones)(33). El SB se caracteriza 
por el hallazgo de un patrón tipo 1 (elevación con-
vexa del segmento ST de al menos 2 mm en V1, 
V2 y V3) en el ECG basal o durante la prueba de 
desenmascaramiento con un fármaco bloqueante 
del sodio (fl ecainida, procainamida o ajmalina) en 
presencia de síncopes, taquicardia ventricular o 
muerte súbita precoz familiar(33). Otros datos adi-
cionales que pueden ser de ayuda en el ECG son 
la constatación de potenciales tardíos, trastornos 
de conducción AV o intraventriculares y, en los 
casos con mutaciones en el canal del calcio, puede 
asociarse un QTc corto(33). Los desencadenantes 
más frecuentes de los eventos arrítmicos son la 
hipertermia y los estados de predominio vagotóni-
co, como es el sueño(33,36). Todos los pacientes con 
SB deben evitar tratar enérgicamente la fi ebre y 
evitar los fármacos que interfi eren con el canal del 
sodio (http://www.brugadadrugs.org/). Existe una 
sólida indicación de DAI como prevención secun-
daria pero los criterios para su implantación como 
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prevención primaria siguen siendo objeto de un 
intenso debate en el que se cuestiona duramente 
el valor de la inducibilidad de arritmias ventricu-
lares durante el EEF y no se considera de utilidad 
el antecedente de MS familiar ni la identifi cación 
de mutaciones(33,35,41-43).

4.1.4. Taquicardia ventricular 
catecolaminérgica polimórfi ca (TVCP)

Con una prevalencia de 1/10.000 habitantes y una 
mortalidad del 30% a los 40 años sin tratamien-
to, la TVCP es una de las canalopatías más raras 
y letales(33). Cuando la herencia es autosómica 
dominante y subyacen mutaciones en el gen del 
receptor de la rianodina (RyR2, 70-75% de los 
casos genotipados) mientras que, si es autosó-
mica recesiva, las mutaciones afectan al gen de 
la calsecuestrina (CASQ2, 7% de los casos)33). 
Las proteínas disfuncionantes ocasionan una 
sobrecarga citoplasmática de calcio que motiva 
la aparición de postpotenciales tardíos, extrasisto-
lia ventricular polimórfi ca aislada, en dobletes, en 
forma de taquicardia ventricular no sostenida o de 
taquicardia ventricular bidireccional precipitadas 
por descargas catecolaminérgicas (emociones o 
ejercicio) que pueden pasar asintomáticas, ser 
causa de palpitaciones, síncope o MS a cual-
quier edad(33,35,36). Hay que destacar que el ECG 
basal es normal, con cierta tendencia a presentar 
bradicardia sinusal, ondas U gigantes y taquia-
rritmias auriculares(33). Por ello, el diagnóstico es 
complejo y se requiere una alta sospecha clínica 
para indicar la prueba de esfuerzo o la prueba de 
adrenalina intravenosa, que acabarán confi rmando 
el diagnóstico clínico. En las guías se recomienda 
tratamiento betabloqueante crónico a las dosis 
máximas toleradas en todos los casos de TVCP y 
niños (y, con menor evidencia, también en adultos) 
sin arritmias portadores de la mutación(35). Todos 
ellos deben evitar el deporte y las emociones 
intensas. En los últimos años se ha cuestionado 
la protección de los betabloqueantes, ya que un 
30% de los pacientes en tratamiento presentan 
eventos arrítmicos(33), y se han publicado datos 

esperanzadores en modelos in vitro, animales y 
humanos que sugieren un efecto benefi cioso de 
los bloqueantes del sodio (especialmente, fl ecai-
nida y propanofenona) añadidos al tratamiento 
convencional(44,45). De forma excepcional, la sim-
patectomía torácica izquierda puede ser útil en 
caso de arritmias malignas refractarias a betablo-
queo(46). La indicación de DAI como prevención 
secundaria de MS está fuera de toda duda y la 
indicación de prevención primaria en las guías 
vigentes, muy restrictiva, sólo contempla la per-
sistencia de síncopes o taquicardia ventricular sos-
tenida en pacientes betabloqueados, pudiendo ser 
considerada en caso de historia familiar importante 
de MS precoz(35). Hay que destacar una mayor 
comorbilidad del DAI en estos pacientes, pues las 
terapias (apropiadas o no) favorecen las descargas 
catecolaminérgicas que pueden precipitar una MS 
por tormenta eléctrica(47). Queda por defi nir si la 
persistencia de arritmias ventriculares en la prue-
ba de esfuerzo de pacientes con dosis máximas 
de betabloqueo puede ayudar a identifi car a los 
pacientes con riesgo alto de MS.

4.2. Síndrome de Wolff-Parkinson-White 
(SPSW)

El SWPW se caracteriza por la presencia de una 
vía anómala auriculoventricular que preexcita parte 
del miocardio ventricular y justifi ca la presencia 
de un intervalo PR corto (<120ms) con ondas 
delta (positivas o negativas, según derivaciones 
y localización de la vía) y QRS anchos con tras-
torno de la repolarización asociado. La incidencia 
de SWPW en población general es de 0,1-3% y, 
en ocasiones, las alteraciones electrocardiográfi -
cas en niños pueden desaparecer en la infancia 
y reaparecer en la adolescencia (incidencia en 
niños de 6-13 años del 0,07% y de 14-15 años del 
0,17%)(36,48). Aunque se ha constatado una mayor 
prevalencia en hombres, en la etapa infantil no 
parecen existir diferencias por sexo(48). La taqui-
cardia supraventricular por reentrada antidrómica 
y la fi brilación auricular son arritmias especialmen-
te temidas por la posibilidad de degeneración en 
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fi brilación ventricular (FV). La incidencia de MS en 
estos pacientes es de 0,1-0,3% anual y la ablación 
por radiofrecuencia un tratamiento seguro y efi -
caz para evitarla, tanto en pacientes sintomáticos 
como en asintomáticos, con una tasa de curación 
del 95%(36,48). 

4.3. Bloqueo auriculoventricular 
completo congénito (BAVCC)

El BAVCC se defi ne por un bloqueo congénito en 
el nodo auriculoventricular de todos los estímulos 
eléctricos auriculares, siendo el paciente depen-
diente de la existencia de un ritmo de escape sub-
sidiario. Esta entidad afecta a uno de cada 20.000 
recién nacidos vivos(36). El 30% de los casos de 
BAVCC se asocian a cardiopatía y el restante 70% 
se debe a trastornos embriológicos del desarrollo 
del sistema específi co de conducción, donde la 
presencia de colagenosis y lupus eritematoso en 
la madre es muy frecuente. De hecho, se detecta 
BAVCC en un 1-5% de las gestaciones en muje-
res con anticuerpos anti-Ro/La y en un 15-20% 
de los niños con lupus neonatal(36). El pronóstico 
del BAVCC asociado a cardiopatía depende de la 
evolución de la misma y, en caso contrario, el pro-
nóstico está muy ligado a la edad de presentación 
con un 30-50% de mortalidad en etapa fetal y un 
80-100% de supervivencia en los que se diag-
nostican y se tratan en etapa neonatal o infantil, 
aunque la gran mayoría de pacientes requieren 
estimulación permanente. En las guías europeas 
las principales indicaciones de disfunción ventri-
cular y un QT largo(49).

5. MIOCARDITIS 

La miocarditis es una infl amación difusa del tejido 
cardíaco de múltiples causas: infecciosas (espe-
cialmente por Coxsackie B), secundaria a fárma-
cos, enfermedades sistémicas autoinmunes, etc. 
Se le estima una incidencia de 1/100.000 aunque 
muchos casos pasan inadvertidos(36). La miocardi-
tis siempre se ha asociado a la MSC y las arritmias 

pueden precipitarse por la práctica deportiva(36). 
En menores de 2 años supone un 10% de todas 
las causas de MSC y, en grupos de mayor edad 
(<20 años), aumenta a un 35% situándose, en 
ocasiones, a la cabeza, de las cuales <10% fueron 
víricas(50,51). 

6. MIOCARDIOPATÍAS

Las miocardiopatías son enfermedades intrínsecas 
del músculo cardíaco. Aunque, en ocasiones, son 
adquiridas, habitualmente tienen un origen gené-
tico y pueden cursar con MSC.

6.1. Miocardiopatía hipertrófi ca (MCH)

La MCH constituye una de las enfermedades 
cardíacas genéticas más frecuentes, con pre-
valencia global del 0,2% (1:500 personas)(52). 
Está caracterizada por la existencia de hipertrofi a 
ventricular izquierda sin causa que lo justifi que, 
disarray marcado de las fi bras musculares con 
frecuencia acompañado de fi brosis en la histo-
patología (Figura 2) que, junto a un disbalance 
entre la oferta y la demanda de oxígeno, contribuye 
a la aparición de arritmias ventriculares. La MCH 
representa la causa más frecuente de MSC en 
jóvenes menores de 30 años, especialmente en 
los jóvenes atletas americanos(53). La distribución 
de eventos de MSC en la población pediátrica es 
heterogénea y, así, diversos estudios han mostrado 
una tasa de MSC muy baja por debajo de los 8 
años, con incidencia máxima entre los 9-14 años 
(tasa MSC anual 7,2%) y un posterior descenso 
a partir de los 16 años (tasa MSC anual 1,7%)(54). 
Desde el punto de vista clínico, la MCH tiene una 
penetrancia y una expresividad muy variable. Se 
han descrito cientos de mutaciones en al menos 
24 genes que codifi can proteínas sarcoméricas, 
siendo las más prevalentes las que afectan a la 
cadena pesada de β-miosina y a la proteína C de 
unión a la miosina, seguidas de las troponinas (TnI, 
TnT), la α-tropomiosina y la actina, la mayoría con 
patrón de herencia autosómico dominante aunque 
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con una débil correlación genotipo-fenotipo(55). El 
rendimiento del estudio genético en el probando 
es elevado (40-70%)(56) y su recientemente verifi -
cada coste-efectividad avala su uso en la práctica 
diaria si hay familiares en riesgo(57). En caso de no 
disponer de estudio genético, se aconseja iniciar 
el screening en los familiares de primer grado con 
ECG y ecocardiograma a los 10-12 años, repe-
tidos cada 1-2 años hasta los 20 años y luego 
cada 2-5 años hasta fi nalizar el screening a los 
50-60 años(56). La expresión clínica varía desde 
formas asintomáticas hasta dolor torácico, disnea 
de esfuerzo, síncope o incluso MSC por arritmias 
ventriculares (sobre todo durante el esfuerzo físi-
co) como primera manifestación de la enfermedad. 
En cuanto a las exploraciones complementarias, la 

hipertrofi a ventricular izquierda y/o alteraciones del 
segmento ST y la onda T del ECG permiten esta-
blecer un diagnóstico de sospecha de MCH que 
suele confi rmarse con ecocardiografía, aunque no 
todos los pacientes portadores de una mutación 
para MCH presentan hipertrofi a ventricular izquier-
da ecocardiográfi ca. En los pacientes sintomáticos 
(disnea y dolor torácico) con MCH y obstrucción 
subaórtica se debe iniciar tratamiento con beta-
bloqueantes a dosis máximas toleradas. La adición 
de disopiramida al tratamiento betabloqueante es 
útil en pacientes sintomáticos con gradiente obs-
tructivo dinámico persistente. Se han establecido 
diversos factores de riesgo de MSC(58), como la 
historia personal de MSC reanimada o las arritmias 
malignas (taquicardia ventricular sostenida-TVS o 

Figura 2. Miocardiopatías. A) Paciente fallecido súbitamente por miocardiopatía hipertrófi ca. Obsérvese 
la marcada hipertrofi a ventricular izquierda concéntrica a este nivel, con focos de fi brosis intramiocárdica 
(fl echas) en A1, la desestructuración arquitectural o disarray en A2 y la enfermedad de pequeño vaso en 
A3. B) Paciente fallecido súbitamente por miocardiopatía arritmogénica biventricular. Obsérvese la infi ltración 
subepicárdica de predominio fi broso en la pared libre del ventrículo izquierdo (fl echas) en B1 y la vacuoliza-
ción miocitaria (fl echas blancas), la sustitución fi brosa (fl echas negras) y adiposa (asteriscos) acompañada 
de reacción infl amatoria (fl echa corta).

A1 B1

A2 A3 B2
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FV), la historia familiar de MSC de portadores de 
la enfermedad o de menores de 50 años sin causa 
aparente, el síncope reciente (6 meses previos), 
las taquicardias ventriculares no sostenidas con 
frecuencia cardíaca mayor de 120 lpm en registro 
Holter (especialmente en menores de 30 años), la 
existencia de hipertrofi a ventricular masiva (gro-
sor máximo del VI >35 mm o >190% del límite 
superior de grosor para la edad o z-score >3,72) 
y criterios del ECG (suma del voltaje de QRS en 
derivaciones de miembros >10 mVolts)(59). El signi-
fi cado de la respuesta anormal de presión arterial 
al ejercicio no está claramente establecido y, de 
hecho, en algunos estudios dicha respuesta de 
presión arterial se ha asociado en estos pacientes 
con aumento de mortalidad cardíaca no súbita. Las 
últimas guías sobre MSC recomiendan implante 
de DAI (clase I) en población pediátrica en todos 
los pacientes con MCH y MSC reanimada y TVS/
FV (prevención secundaria). En cuanto a la pre-
vención primaria, se recomienda DAI (clase IIa) 
en los pacientes con historia familiar de MSC y/o 
hipertrofi a masiva del VI y/o síncope reciente(60). 

6.2. Miocardiopatía/displasia 
arritmogénica del ventrículo derecho 
(MAVD/DAVD)

La prevalencia de la MAVD/DAVD se ha esti-
mado en 1/2.000-10.000 personas, siendo más 
frecuente en varones y justifi cando un 5-20% de 
los casos de MSC en individuos menores de 35 
años(61). Se han observado diferencias regionales 
en la incidencia de MAVD/DAVD en atletas con 
MSC de modo que, en el norte de Italia y España, 
la MAVD/DAVD constituye la causa más frecuen-
te de MSC en deportistas jóvenes (24%) pero en 
EE.UU. su incidencia es baja (tan sólo el 2,8% de 
las MSC)(62,63). La MAVD/DAVD se caracteriza 
por la progresiva sustitución del miocardio ven-
tricular por tejido fi broadiposo, especialmente en 
regiones subepicárdicas y con reacción infl ama-
toria asociada (Figura 2). Este sustrato arritmo-
génico justifi ca la inestabilidad eléctrica, con fre-
cuencia provocada con el ejercicio, observada en 

estos pacientes(64). Existen formas de afectación 
exclusiva del ventrículo derecho (VD), izquierdo 
y formas biventriculares. Predomina el patrón de 
herencia autosómico dominante con penetrancia 
y expresividad variable, aunque también se han 
descrito casos de herencia autosómica recesiva 
en los llamados síndromes cardiocutáneos (con 
pelo lanoso y queratosis palmo-plantar). Además 
de los 5 genes desmosómicos (plakoglobina, des-
moplaquina, plakofi lina, desmogleína y desmoco-
lina), hasta la fecha se han descrito mutaciones 
en 7 genes más involucrados en el desarrollo de 
MAVD/DAVD (desmina, proteína transmembra-
na 43, RyR2, factor de crecimiento transformante 
beta3, lamina, titina y estriatina)(65,66). La presenta-
ción clínica de la enfermedad suele tener lugar en 
la transición de la adolescencia a la etapa adulta 
temprana (entre los 15 y 25 años)(61). Incluye un 
amplio espectro de manifestaciones clínicas: a) 
fase subclínica sin manifestación estructural apa-
rente en la que la MSC puede ser el debut de 
la enfermedad en un 22% de los pacientes; b) 
palpitaciones y síncope en el contexto de taquia-
rritmias del VD, generalmente desencadenadas 
con el esfuerzo; y c) disfunción sistólica del VD 
o biventricular que requiere trasplante cardía-
co. El diagnóstico de esta cardiopatía se basa 
en una serie de criterios diagnósticos mayores 
y menores recientemente revisados, que tienen 
en cuenta antecedentes familiares, criterios de 
ECG, existencia de arritmias, características tisu-
lares de la pared del VD y disfunción general o 
regional y anomalías estructurales del VD en eco-
cardiografía, cardiorresonancia y angiografía(67). 
El ECG, en ocasiones normal, puede presentar 
característicamente ondas T negativas en pre-
cordiales, ondas épsilon y ensanchamiento del 
QRS en precordiales derechas, así como arritmias 
ventriculares con morfología de bloqueo de rama 
izquierda del Haz de Hiss (típicamente eje supe-
rior). Las técnicas de imagen están destinadas 
a valorar la existencia de dilatación, disfunción 
o alteraciones segmentarias de la contractilidad 
en pared libre del VD. El rendimiento del estudio 
genético en el individuo probando en la MAVD/
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DAVD es moderado (30-60%)(56). En ausencia 
de estudio genético, las últimas guías europeas 
de consejo genético en miocardiopatías reco-
miendan iniciar el screening en los familiares de 
primer grado con ECG, ecocardiograma y Holter 
a los 10-12 años, con seguimiento cada 1-2 años 
hasta los 20 años y cada 2-5 años hasta fi nali-
zarlo a los 50-60 años(56). La identificación de 
portadores genéticos sin el fenotipo clínico puede 
resultar crucial en la prevención de la MSC. En 
los pacientes con diagnóstico clínico de MAVD/
DAVD está contraindicado el deporte de compe-
tición, ya que puede ser un desencadenante de 
arritmias ventriculares(68). El tratamiento antiarrít-
mico (betabloqueantes, especialmente sotalol), 
la implantación de DAI en casos seleccionados y 
el tratamiento de la insufi ciencia cardíaca, si apa-
rece, son abordajes terapéuticos fundamentales 
en la MAVD/DAVD. En los pacientes con MAVD/
DAVD, el tratamiento con DAI mejora el pronósti-
co y la supervivencia si se implanta en población 
de alto riesgo seleccionada y como prevención 
secundaria. En prevención primaria los factores 
de estratifi cación del riesgo de MSC en MAVD/
DAVD en población pediátrica no están tan esta-
blecidos como en la MCH. Según estudios recien-
tes, se consideraría criterio de alto riesgo de MSC 
(8-10%/año) que aconseja la implantación de DAI 
la existencia de síncope(69,70). Como criterios de 
riesgo intermedio (1-2%/anual) donde debe indi-
vidualizarse la indicación fi guran la existencia TV 
sostenidas hemodinámicamente estables, TV no 
sostenidas en Holter/test de esfuerzo, dilatación y 
disfunción severa de VD, del VI o ambos y enfer-
medad estructural severa de inicio precoz (<35 
años)(35). El valor del EEF, aunque controvertido, 
ha sido propugnado por algunos autores como 
herramienta útil para la toma de decisiones en 
prevención primaria de MSC(71). 

6.3. Miocardiopatía dilatada (MCD)

La incidencia estimada anual de miocardiopatía 
dilatada en niños es baja (0,57 casos/100.000 
personas). Esta cardiopatía presenta mal pronós-

tico, de modo que el 40% de niños son sometidos 
a trasplante o fallecen en los 5 primeros años 
tras el diagnóstico. La incidencia anual de MSC 
asociada a MCD en población pediátrica se sitúa 
en torno al 0,5%(72). La MCD es una enfermedad 
caracterizada por la dilatación y disfunción sistó-
lica progresiva de uno o ambos ventrículos. Esta 
MCD puede ser adquirida (isquémica, miocarditis, 
tóxica) o hereditaria. En el caso de MCD heredi-
tarias, el patrón de herencia suele ser autosómico 
dominante con penetrancia variable. Las muta-
ciones responsables de la MCD se localizan en 
genes que codifi can proteínas del miocardiocito, 
incluyendo proteínas sarcoméricas, del citoesque-
leto, del núcleo, del retículo sarcoplásmico y de 
la membrana celular. Se estima que el 20-50% 
de las MCD denominadas “idiopáticas” tienen 
una base genética. En ocasiones estas MCD 
presentan fenotipos asociados que orientan a 
mutaciones en genes concretos, lo que facilita el 
estudio genético (por ejemplo: las alteraciones 
del sistema de conducción y miopatía asociadas 
a la MCD orientan a la existencia de mutaciones 
en la lamina)(73). Desde el punto de vista clínico, la 
MCD suele ser silente en la infancia, de modo que 
el desarrollo de signos/síntomas de insufi ciencia 
cardíaca suele aparecer en la edad adulta. Sin 
embargo, la MSC puede ser la primera manifes-
tación de esta enfermedad, aun en ausencia de 
clínica de insufi ciencia cardíaca. El diagnóstico de 
la MCD se realiza en la inmensa mayoría de casos 
con la ecocardiografía. El rendimiento del estudio 
genético en el individuo probando en la MCD 
es bajo en pacientes con MCD común (<20%) 
pero elevado en pacientes con MCD asociada a 
fenotipos particulares (>50%)(56). El estudio gené-
tico en el contexto de MCD nos puede ayudar 
a identifi car a pacientes de alto riesgo de MSC, 
como ocurre en portadores de mutaciones en 
lamina A/C (LMNA) que constituyen alrededor 
del 6-8% de todas las MCD. Si el estudio genético 
no está disponible, las últimas guías europeas de 
consejo genético en miocardiopatías recomien-
dan iniciar el screening en los familiares de primer 
grado con ECG, ecocardiograma y Holter (este 
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último sólo si el individuo probando tiene defecto 
de conducción) en la infancia precoz (excepto 
laminopatías, que será a los 10-12 años) con 
seguimiento cada 1-3 años antes de los 10 
años, cada 1-2 años hasta los 20 años y cada 
2-5 años hasta fi nalizarlo a los 50-60 años(56). El 
tratamiento farmacológico de los pacientes con 
MCD suele incluir diuréticos, inhibidores de la 
enzima conversora de la angiotensina (IECA), 
betabloqueantes y antialdosterónicos. Si existen 
eventos arrítmicos se utilizan fármacos antiarrít-
micos, siendo el más utilizado la amiodarona por 
su efectividad y relativa seguridad en niños. La 
estratifi cación del riesgo de MSC en el contexto 
de MCD en niños es un tema poco estudiado. El 
implante de DAI está validado en pacientes con 
MSC reanimada (prevención secundaria) pero, a 
diferencia de los adultos con MCD, en población 
pediátrica con MCD los criterios de implante de 
DAI para prevención primaria de MSC no están 
establecidos. Un estudio reciente ha establecido 
como criterios de alto riesgo de MSC en niños 
con MCD la existencia de dilatación importante 
del VI (z-score de diámetro telediastólico del VI 
>2,6), edad al diagnóstico menor de 14,3 años y 
adelgazamiento de la pared posterior del VI (ratio 
del VI: grosor pared posterior/diámetro diastólico 
<0,14)(72). Así, los autores de este estudio pro-
pugnan que los niños con estos 3 criterios de alto 
riesgo deberían ser considerados para implante 
de DAI como prevención primaria de MSC(72).

6.4. Miocardiopatía no compactada 
(MCNC)

A medida que las técnicas de imagen se han per-
feccionado, la prevalencia de MCNC ha aumen-
tado hasta alcanzar un 9% de todas las miocar-
diopatías en la edad pediátrica(74). Aunque puede 
afectar al VD, incluso de forma aislada, dada la 
afectación preferente del VI nos centraremos en 
esta entidad (MCNCVI). Series recientes descri-
ben una tasa anual de mortalidad del 6-9%, aun-
que sólo el 9% de estas muertes son súbitas(75,76). 
Una de las teorías fi siopatológicas considera que 

la MCNCVI es consecuencia de una detención 
de la maduración miocárdica embriológica nor-
mal. Esta MCNCVI se puede presentar aislada 
o en asociación con CC, síndromes metábolicos 
y/o genéticos (por ejemplo, la enfermedad de 
Pompe o la trisomía 21). La forma aislada se ha 
vinculado con diversas mutaciones (más de 20 
mutaciones en más de 7 genes) con patrón de 
herencia generalmente autosómico dominante(56). 
La MCNCVI puede debutar clínicamente desde el 
periodo neonatal hasta la senectud con insufi cien-
cia ventricular, arritmias auriculares y ventriculares 
y, con menor frecuencia, eventos tromboembólicos 
o MSC. Se han publicado criterios diagnósticos 
por ecocardiografía y por cardiorresonancia(77). 
Con frecuencia, el ECG de estos pacientes pre-
senta alteraciones inespecífi cas, como hipertro-
fi a ventricular izquierda, retrasos de conducción 
auriculoventricular e intraventricular, alteraciones 
de la repolarización y, hasta en un 17%, preexcita-
ción propia del SWPW. El rendimiento del estudio 
genético en el individuo probando en la MCNCVI 
es bajo (15-25%) y de momento se desconoce 
si existe correlación genotipo-fenotipo(56). Si el 
estudio genético no está disponible, las guías 
europeas de consejo genético en miocardiopatías 
recomiendan iniciar el screening en los familiares 
de primer grado con ECG y ecocardiograma desde 
la época neonatal, con seguimiento cada 1-3 años 
en menores de 20 años y cada 2-5 años hasta 
fi nalizarlo con 50-60 años(56). En cuanto al manejo, 
se aconseja tratamiento sintomático de la insufi -
ciencia cardíaca incluyendo IECAs y carvedilol. La 
indicación de antiagregación y/o anticoagulación 
oral crónica sigue siendo polémica y, aunque sin 
una evidencia sólida, algunos autores recomien-
dan en presencia de una fracción de eyección 
del VI menor del 40%(77). En pacientes con MSC 
reanimada es indiscutible el implante de DAI pero 
los criterios para implante de DAI en prevención 
primaria no están bien defi nidos(77). En cuanto a 
los factores pronósticos de la MCNCVI, estudios 
recientes han demostrado que un estadio funcio-
nal avanzado (clase III o IV NYHA) al diagnóstico, 
la dilatación y disfunción del VI y la presentación 
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de la enfermedad con inestabilidad hemodinámica 
son factores de mal pronóstico a corto plazo(75,78). 

7. SÍNDROME DE KAWASAKI 

El síndrome de Kawasaki es una vasculitis de 
pequeños y grandes vasos de etiología desco-
nocida que afecta a niños menores de 8 años. La 
fase aguda puede dar miocarditis y afectación val-
vular y, en la fase subaguda, producir aneurismas 
de las arterias coronarias. En menores de 1 año, 
existen formas incompletas de difícil diagnóstico 
y de mayor afectación coronaria. El tratamiento 
con inmunoglobulinas disminuye el porcentaje de 
afectación cardíaca de un 20 a <5%. La MSC se 
ha relacionado con infartos agudos de miocardio 
en pacientes con estenosis coronarias o trombosis 
en los aneurismas coronarios y suelen ocurrir en 
los 45 días posteriores a la fase aguda(79). La mor-
talidad es baja 0,01-0,04% y en series recientes no 
se ha identifi cado como causa de MSC(51). 

8. COMMOTIO CORDIS 

Los traumatismos son una de las mayores causas 
de mortalidad infantil, pero el traumatismo aisla-
do torácico que causa una FV y MSC es raro, 
siendo su incidencia difícil de estimar, relacionado 
con actividades deportivas y hasta en casos de 
homicidio infantil(80). Se han descrito casos de los 
7 meses a los 20 años de edad(81). Su fisiopa-
tología se basa en un traumatismo torácico con 
una intensidad adecuada, que no causa lesiones 
estructurales, y que ocurre justo antes del inicio 
de la onda T y desencadena una FV. 

9. TRASPLANTE CARDÍACO 

Entre las complicaciones del trasplante cardíaco, 
destaca la MSC en un 1,9% de los pacientes, que 
alcanza el 10% de la mortalidad tardía en más de 
10 años de seguimiento(82). 

10. MUERTE SÚBITA CARDÍACA EN EL 
ATLETA JOVEN 

La incidencia de MSC en el atleta joven es más 
alta que en los no atletas, variando de unas series 
a otras desde 0,97 a 1,87 casos por 100.000 per-
sonas al año(83). La causa más frecuente en esta 
subpoblación en Estados Unidos es la MCH, 
seguida de las anomalías congénitas de las arterias 
coronarias, alteraciones estructurales que predis-
ponen a estados hemodinámicos inestables y arrit-
mias, particularmente durante el ejercicio físico. 
Sin embargo, en el norte de Italia y en España la 
causa más frecuente es la MAVD/DAVD(83,62). Por 
este motivo, y avalados por la experiencia italiana, 
según la guía de práctica clínica de la Sociedad 
Europea de Cardiología, se recomienda realizar 
un screening previo a todos los atletas que incluya 
historia clínica, examen físico y ECG de 12 deri-
vaciones(63). 

11. SÍNDROME DE MUERTE SÚBITA DEL 
LACTANTE DE CAUSA CARDÍACA

Se han descrito mutaciones en los genes que 
codifi can los canales iónicos en un 19,5% de los 
SMSL (Tabla 3) pero, dado que un 6% parecen 
no tener trascendencia clínica, hoy en día se esti-
ma que un 13,5% de los SMSL son debidos a 
canalopatías(84,85), especialmente los casos más 
tardíos (6-12 meses)(86). La investigación al res-
pecto ha llevado un ritmo vertiginoso desde que 
Schwartz y cols. observaron una mayor incidencia 
de SMSL entre los lactantes con QTc prolongado 
en 34.442 recién nacidos italianos (un 50% de los 
niños con SMSL tenían un QTc >440 mseg en el 
3er y 4º día de vida con una OR de 41,3)(87). Desde 
el prisma de la triple hipótesis(85), las canalopatías 
convierten al lactante con mutaciones en un niño 
vulnerable a desarrollar taquiarritmias malignas 
en cualquier momento de su vida, especialmen-
te en etapa lactante cuando el sistema nervioso 
vegetativo (modulador del QTc) es más vulnerable 
e inmaduro y, en particular, cuando estos niños 
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quedan expuestos a triggers específi cos, como 
es el sueño (en presencia de SB y SQTL tipo 3), 
el dolor y el hambre (en presencia de SQTL tipo 
1, SQTL tipo 2 y TVCP) o la acidosis secundaria 
a obstrucciones apneas leves (en el caso de por-
tadores del polimorfi smo S1103Y y de la variante 
rara R680H del gen SCN5A)(84,85,88) agravadas por 
el aumento de los receptores muscarínicos coli-
nérgicos observado en víctimas de SMSL, que 
favorecen la hiperreactividad vagal con una menor 
respuesta para despertar ante los estímulos exter-
nos (hipoxia, hipercapnia, hipotensión)(89).

Sólo la constatación de las características elec-
trocardiográfi cas premortem o la identifi cación 
de una mutación causal postmortem permitiría 

establecer un diagnóstico de canalopatía, evitar 
la etiqueta imprecisa de SMSL e iniciar la valora-
ción familiar pertinente. 

El gen más sólidamente relacionado con el SMSL 
es el canal del sodio (SCN5A), donde el sueño es 
el factor desencadenante más importante y puede 
ocasionar bien un fenotipo de SB (por hipofunción 
del canal) o un SQTL tipo 3 (por hiperfunción 
del canal)(84-86). Distintos trabajos han relacionado 
hasta 14 genes más en el SMSL, donde destacan, 
entre otros, el gen del canal del potasio (genes 
KCNH2 y KCNQ1) o del calcio (gen RyR2) (Tabla 
3)(84-86). No sólo las mutaciones claramente pato-
génicas, sino también la presencia de polimorfi s-
mos y variantes raras identifi cadas en población 

Gen Canal Síndrome % respecto del total de SMSL 

KCNQ1 Iks SQTL1
SQTC2

2,2

KCNH2 IKr SQTL2
SQTC1

2

KCNE1 Iks SQTL5 0,3

KCNE2 IKr SQTL6 0,5

KCNJ2 IK1 SQTL7 0

KCNJ8 IKATP Onda J 0,7

SCN5A INa LQTS3
SB1

5,2

SNTA1 alfa1-syntrophin que modifi ca INa SQTL12 2,7

CAV3 Caveolin que modifi ca INa SQTL9 1,8
6 en negros

SCN1B INa SB5 0

SCN2B INa – 0

SCN3B INa SB7 0,7

SCN4B INa SQTL10 0,3

GPD1L Glycerol-3-phosphate dehydrogenase 
1-like que modifi ca INa

SB2 0,9

RyR2 Calcio TVCP 1,5

SQTL: síndrome de QT largo. SQTC: síndrome de QT corto. SB: síndrome de Brugada. TVCP: taquicardia ventricular 
catecolaminérgica polimórfi ca(84-86).

TABLA 3. Resumen de evidencias que apoyan la implicación de las canalopatías en el SMSL.
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general podrían, en algunos casos, ser respon-
sables de algunos casos de SMSL(84,90). Así, el 
polimorfi smo S1103Y del gen SCN5A (presente 
en el 10% de afroamericanos) asocia un OR para 
el SMSL de 8,7 en heterocigosis y de 24 en homo-
cigosis y el polimorfi smo V195L del gen SCN5A 
(presente en el 7% de los hispanos) incrementa 
el riesgo de SMSL(84,90).

Con el reciente desarrollo de la cardiogenética, 
las últimas guías europeas recomiendan la imple-
mentación de la autopsia molecular en el SMSL 
(estudio de genes más frecuentemente relacio-
nados con las canalopatías, en ADN obtenido 
de la autopsia del fallecido) y destacan que la 
evaluación clínica (donde el ECG juega un papel 
clave) y genética de los familiares de un caso de 
SMSL representa una importante oportunidad 
para identifi car a más miembros de la familia en 
riesgo potencialmente tratables (Tabla 4)(29).

Aunque muy lejos de las canalopatías, nuevas e 
interesantes investigaciones se han abierto en 
el SMSL analizando el papel de las mutaciones 
en genes codifi cantes de proteínas sarcoméricas 
o de la connexin43 (Cx43). Distintos protocolos 

multidisciplinares revelan que las miocardiopatías 
subclínicas y/o las mutaciones en los genes que 
las provocan son responsables de un porcentaje 
de casos del síndrome de muerte súbita del adulto 
(SADS, del inglés, sudden adult death síndrome, 

equivalente al SMSL en mayores de un año de 
edad), MAVD/DAVD 4%, MCH 1%)(91,92). En esta 
línea, es especialmente novedosa la aportación de 
Brion y cols. quienes han encontrado un 3,5% de 
pacientes con SMSL son portadores de mutacio-
nes en genes sarcoméricos causantes de MCH(93), 
aunque todavía queda por defi nir si el mero estado 
de portador permite acusar a estas mutaciones de 
ser la causa de estas muertes. Por último, el gen 
GJA1 codifi ca una proteína llamada Cx43, que es la 
pieza clave de las uniones eléctricas de corazón, las 
gap junctions. Sus mutaciones y las alteraciones en 
la cantidad y/o distribución de Cx43 en el contexto 
de diversas cardiopatías pueden facilitar el desarro-
llo de una MSC(94). Recientemente se ha publicado 
una serie de 292 casos de SMSL donde un 0,7% 
de ellos (2 casos) presentaba mutaciones en GJA1 
con una pérdida heterogénea en la expresión de 
Cx43 con potencial arritmógeno, abriendo la puerta 
a nuevas investigaciones que clarifi quen y cuanti-
fi quen el papel causal de la Cx43 en el SMSL(95).

Clase I

– Se recomienda guardar muestras del fallecido (5-10 ml de sangre total anticoagulada con EDTA, 
sangre embebida en papel y/o piezas de miocardio, hígado o bazo congelado) para posterior 
aislamiento de ADN y secuenciación en los casos de SADS y SMSL.

– Se recomienda en los familiares en riesgo el estudio genético de la/s mutación/es identifi cada/s en 
las víctimas de SADS y SMSL.

Clase IIb (puede ser considerado)

– En el escenario clínico de una autopsia negativa SADS, la secuenciación de los genes codifi cantes 
de los canales iónicos del corazón (RYR2, KCNQ1, KCNH2 y SCN5A) puede ser considerada 
en un intento por esclarecer la causa probable de la muerte y para facilitar la identifi cación de 
familiares en riesgo y está recomendada si existen evidencias que apunten al diagnóstico clínico 
de un SQTL o una TVCP (como, por ejemplo, la sobrecarga emocional, un ruido súbito o un 
ahogamiento como desencadenante de la muerte).

SADS: sudden adult death syndrome. SMSL: síndrome de muerte súbita del lactante. SQTL: síndrome de QT largo. 
TVCP: Taquicardia ventricular catecolaminérgica polimórfi ca(29).

TABLA 4. Estado de los estudios genéticos postmortem en síndrome de MSC (del adulto y del lactante). 
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Finalmente, las enfermedades metabólicas, como 
los défi cit de la betaoxidación suponen un 5% de 
las causas de SML en menores de 1 año. Series 
clínicas revelan que un alto porcentaje de estas 
MSC se deben a arritmias cardíacas (24 de 107 
pacientes). Los más arritmogénicos son defec-
tos de ácidos grasos de cadena larga y de défi cit 
de proteína trifuncional, que producen arritmias 
ventriculares por la elevación de acilcarnitinas 
de cadena larga, que son tóxicas para el tejido 
cardíaco(96).

Además de las campañas ya iniciadas, desde el 
estudio de Schwartz y cols.(87) se ha planteado 
la posibilidad de realizar screening universal de 
ECG para detectar SQTLs y realizar tratamiento 
profi láctico con betabloqueantes en casos selec-
cionados. La prevalencia de SQTL congénito se 
estima en los últimos estudios en 1:2.534 recién 
nacidos(97). Los estudios coste-efectividad han sido 
favorables(97-99). Probablemente las medidas más 
efi caces para disminuir la incidencia de SMSL, 
que permanece estable en los últimos años, sean 
el screening neonatal metabólico ampliado con 
tandem masas para detección de defectos de la 
betaoxidación, disminución del consumo de taba-
co durante el embarazo y el screening electrocar-
diográfi co universal a los recién nacidos.

12. RESUMEN DE LOS PUNTOS CLAVE

• La primera causa de MSC en niños y jóvenes 
es de origen cardiovascular, entre las que des-
tacan las miocardiopatías, la MSC con CEN 
(donde deben sospecharse canalopatías) y 
las CC (antes y después de ser intervenidas 
quirúrgicamente).

• Un 13% de los casos de SMSL se deben a 
canalopatías.

• La mayor longevidad de los pacientes con CC 
ha suscitado el interés por estratifi car el riesgo 
de MSC en esta población.

• Con mucha frecuencia es necesario un alto 
índice de sospecha y pruebas específi cas para 

llegar a un diagnóstico concreto que permita 
instaurar el tratamiento más indicado y estrati-
fi car el riesgo de MSC. La implantación de un 
DAI es la medida más efi caz para evitar la MSC 
arrítmica pero en la población infantil deben 
valorarse muy especialmente las comorbilida-
des derivadas de esta actuación.
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SÍNTESIS CONCEPTUAL

Se expone la importancia que tienen las infeccio-
nes en la etiología de algunas muertes súbitas, y 
el papel que pueden desempeñar como factor 
coadyuvante en el síndrome de muerte súbita del 
lactante.

1. INTRODUCCIÓN

El término de muerte súbita (MS) incluye el con-
junto de muertes que se producen de forma súbita 
e inesperada, más allá de la causa responsable(1). 
Representa el motivo más frecuente de muerte en 
el primer año de vida, excluido el período neona-
tal(2,3). La MS también ocurre pasado el primer 
año de vida pero es mucho menos frecuente(4). 

Durante el primer año de vida, defi nimos el síndro-
me de muerte súbita del lactante (SMSL) cuando 
nos encontramos ante una muerte que aparen-
temente ocurre durante el sueño y permanece 
de causa inexplicada después de una revisión 
completa de la historia clínica, circunstancias y 
escenario que rodearon la muerte, así como una 
detallada autopsia(5). Es, pues, un diagnóstico de 
exclusión al que, de forma ideal, deberíamos lle-
gar una vez que hubiéramos descartado cualquier 
posible etiología capaz de ser diagnosticada con 
los últimos avances tecnológicos(4).

Se calcula que, de todas las muertes súbitas del 
lactante, aproximadamente un tercio tienen una 

explicación tras los estudios pertinentes, siendo 
la infección una de las causas más frecuentes, con 
aproximadamente la mitad de los casos(4,6,7). Otras 
causas son las malformaciones congénitas (inclui-
das las cardíacas), las canalopatías cardíacas y los 
trastornos metabólicos que afectan, especialmen-
te, a la oxidación de los ácidos grasos(1,4).

2. MUERTE SÚBITA E INFECCIONES

Las infecciones constituyen una de las causas 
conocidas más frecuentes de muerte súbita(4,7). 
Aunque la validez en cuanto a la presencia de 
agentes infecciosos en los estudios postmortem 
ha sido cuestionada en algunas ocasiones, parece 
ser que, si las muestras se recogen de forma ade-
cuada y en los tiempos precisos, no sólo resulta 
injustifi cado poner en duda su utilidad sino que, 
además, hacer un completo estudio microbiológico 
y virológico es indispensable para tratar de aclarar 
las causas de la muerte(7-10). 

Para que una infección sea reconocida como la 
causa de la muerte, es necesario que en el estudio 
postmortem exista evidencia histológica de infec-
ción y/o infl amación, con una entidad sufi ciente 
como para que pueda ser considerada el motivo 
de la muerte(6,7,11). La infección responsable no 
tiene por qué ser exclusivamente de origen bac-
teriano.

El crecimiento de microorganismos en las muestras 
postmortem puede deberse a verdadera infección 
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–cuando se produce el crecimiento de un único 
germen patógeno en el hemocultivo acompañado 
o no de crecimiento en otras localizaciones–, a 
translocación postmortem o a contaminación(10,12) 
–habitualmente se produce el crecimiento de 
varios microorganismos–, pero si la toma de 
muestras se realiza de modo estéril, en los tiempos 
adecuados –idealmente en las primeras 24 horas 
tras la muerte– y con la temperatura de conser-
vación del cadáver idónea (4°C), la posibilidad de 
contaminación puede reducirse al máximo, como 
han puesto de manifi esto varios estudios(10,12). No 
obstante, siempre hay que tener en cuenta la posi-
bilidad de falsos positivos y de falsos negativos(8,10) 
al igual que ocurre con las muestras in vivo.

El estudio del líquido cefalorraquídeo (LCR) tam-
bién puede aportar información valiosa, pero 
para ello resulta fundamental hacer la toma bajo 
técnica estéril y enviarlo de forma urgente para 
estudio, como se haría en vida(10,13). Tras la muer-
te, la composición del LCR cambia y aparecen 
células mononucleares, pero polimorfonucleares 
(PMN) generalmente no se observan en ausencia 
de infl amación. El problema con los PMN es que 
tienen una vida media muy corta y, a menos que el 
intervalo postmortem sea corto, es posible que no 
sean vistos. También puede ayudar a la interpreta-
ción de los resultados la medición de la cantidad 
de proteínas en LCR, ya que hay evidencia de que 
la integridad de la barrera hematoencefálica se 
mantiene hasta 24 horas tras la muerte(10).

Microorganismos que casi siempre (>90%) repre-
sentan verdadera bacteriemia o fungemia son: Sta-

phylococcus aureus, Streptococcus pneumoniae, 

Escherichia coli, Pseudomonas aeruginosa y Can-

dida albicans. Además, Streptococcus pyogenes, 

Streptococcus agalactiae, Listeria monocytogenes, 

Neisseria meningitidis, Neisseria gonorrhoea, Hae-

mophilus infl uenzae, algunos miembros del grupo 

Bacteroides fragilis, otras especies de Candida dife-
rentes de C. albicans y Cryptococcus neoformans 
casi siempre representan verdadera infección. Por 
el contrario, los estafi lococos coagulasa negati-

vos generalmente son contaminantes así como los 
enterococos, los estreptococos del grupo viridans 
y las especies bacillus y corynebacterium(10).

Aún así, hoy por hoy, en ausencia de reacción 
infl amatoria en los tejidos –reconocible con las 
técnicas de examinación histológica actuales– no 
se puede atribuir la causa de la muerte exclu-
sivamente a una infección, a pesar de que en 
los cultivos microbiológicos crezcan organismos 
potencialmente patógenos(7). Las nuevas técnicas 
de reacción en cadena de la polimerasa (PCR) 
aplicadas al estudio de las muestras postmortem, 
podrán contribuir a detectar agentes patógenos 
con mayor fi abilidad(14,15). 

3. SÍNDROME DE MUERTE SÚBITA DEL 
LACTANTE E INFECCIONES

Actualmente siguen siendo de causa desconocida 
alrededor de dos tercios de los casos de muerte 
súbita. La hipótesis de las toxinas de bacterias 
comunes trata de arrojar algo de luz y abrir nue-
vas líneas de investigación en la fi siopatología del 
SMSL.

En síntesis, en la hipótesis de las toxinas de bacte-
rias comunes, la muerte se produce como conse-
cuencia de que una infección vírica y otra serie de 
factores predisponen a la colonización de la muco-
sa nasofaríngea por bacterias productoras de toxi-
nas que pueden resultar letales en determinadas 
etapas de la vida y en individuos susceptibles(16). 
Dicha hipótesis no es algo nuevo(16,17) y además va 
cobrando fuerza(12,13,18-22) ya que integra muchos 
de los aspectos que conocemos del SMSL. 

Nuevos estudios encuentran en los análisis de las 
muestras postmortem presencia de agentes bac-
terianos, como S. aureus y E. coli en porcentaje 
signifi cativamente mayor en los casos de muerte 
súbita que permanecen de causa inexplicada tras 
los estudios de rigor, comparados con aquellos 
en los que se encuentra una causa conocida no 
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infecciosa como responsable de la muerte(6,7,23). 
Ambas bacterias son capaces de producir toxi-
nas letales(14), por lo que estos autores postulan 
que estas bacterias podrían tener un papel en la 
fi siopatología de la muerte súbita y estos hallaz-
gos no se deberían simplemente a la posibilidad 
de contaminación o colonización(7). Estas toxinas 
no pueden tomarse por contaminación postmor-
tem ya que se producen a una temperatura de 
37-40°C y el cadáver se mantiene a 4°C antes de 
la autopsia(9).

El interés de esta hipótesis radica en que es con-
cordante con muchas de los conocimientos que 
hasta ahora tenemos del SMSL. Es decir, para 
que se produzca el fatal desenlace, no sólo es 
necesaria la presencia de las bacterias y toxinas 
sino que, además, deben estar presentes una serie 
de circunstancias que han sido identifi cadas como 
factores de riesgo o factores asociados al SMSL:

• La edad de máxima incidencia del SMSL 
coincide con el descenso de IgG materna 
y, por tanto, con un periodo vulnerable a la 
infección(16).

• Encontrar cambios infl amatorios en el epitelio 
respiratorio es algo común en los casos de 
SMSL. Aproximadamente en el 50% de los 
casos de SMSL se ha encontrado que, en las 
horas o días previos, existía un antecedente de 
cuadro vírico banal(8,14,16,24). La infección vírica 
puede afectar al aclaramiento mucociliar y así 
favorecer la colonización bacteriana(16). 

• Existe un predominio de casos de SMSL en 
invierno(24).

• Existe un ligero predominio de SMSL en varo-
nes así como de infecciones en los primeros 
meses de vida(24).

• Dormir en prono facilita la colonización de la 
vía aérea por bacterias(16,26) –al dificultar el 
drenaje de secreciones hacia el esófago–, y 
aún más cuando existe la posibilidad de que 
los colchones o superfi cies estén contamina-
dos o colonizados por gérmenes(18). Además, 
en esta posición la temperatura de la muco-

sa nasofaríngea aumenta, pudiendo alcanzar 
37-41°C, temperatura a la cual se producen 
ciertas toxinas(3,27).

• Algunos estudios encuentran mayor número 
de portadores de S. aureus en lactantes duran-
te los tres primeros meses de vida comparado 
con niños más mayores(26), y mayor incidencia 
de SMSL en niños de edad menor o igual a 
tres meses comparado con controles sanos(28).

• La nicotina del tabaco potencia los efectos 
letales de ciertas toxinas(29,30).

• La letalidad de las toxinas bacterianas se 
puede potenciar por la coexistencia con una 
infección viral(19,31).

• Las toxinas bacterianas pueden tener una 
capacidad patógena sinérgica(32).

• Las toxinas bacterianas pueden funcionar 
como superantígenos que ponen en marcha 
respuestas incontroladas del sistema inmu-
ne(9,14).

• La vulnerabilidad a las infecciones de las víc-
timas de SMSL puede estar en relación con 
la presencia de polimorfi smos en los genes 
que regulan la respuesta inmune(14,21,25,33). La 
predisposición genética al SMSL parece ser 
más bien de tipo poligénico(33), y se necesi-
ta la presencia de ciertos factores de riesgo 
ambientales para explicar el SMSL(20). Las 
variaciones en la distribución de los polimor-
fi smos específi cos entre los diferentes grupos 
étnicos explicarían en parte la diferente inci-
dencia de SMSL en los grupos(34) poblacio-
nales.

Por otro lado, también apoya la hipótesis infecciosa 
el hecho conocido de que la lactancia materna 
y las vacunaciones se presenten como factores 
protectores del SMSL(3,24,35). 

Continuar las líneas de investigación abiertas en 
cuanto a la detección de bacterias y toxinas en los 
estudios postmortem, y la susceptibilidad y res-
puesta del huésped a ellas, es fundamental para 
tratar de aclarar el papel que juegan las infeccio-
nes en el SMSL(9). 
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4. OBJETIVO PRÁCTICO

En relación con el estudio de los agentes infeccio-
sos como posibles causas directas de la muerte 
súbita, o bien agentes coadyuvantes en el SMSL, 
resulta imprescindible:

• Realizar un buen interrogatorio a los padres o 
cuidadores(36), donde incluiremos:
– Estado del niño en las horas o días previos 

con relación a infecciones, aunque sean 
banales (posibilidad de un virus que actúa 
como desencadenante de otras respuestas).

– Antecedente de infecciones severas, tanto 
en el caso actual como en otros miembros 
de la familia (posibilidad de suceptibilidad 
genética, posible inmunodefi ciencia).

– Vacunaciones.
• En cuanto al estudio postmortem, ante un caso 

de muerte súbita que llega a Urgencias hay 
que proceder con una investigación como si 
se tratara de un enfermo grave, encaminada 
a esclarecer las causas de la muerte(4,36,37):
– Analítica de sangre completa con bioquímica 

y electrolitos.
– Muestras de sangre y LCR para cultivo –se 

tomarán bajo técnica estéril–. Si es posible 
obtener muestra de orina, también se envia-
rá a cultivo.

– Bioquímica de LCR.
– Lavado nasofaríngeo para virus y bacterias.
– Si existe alguna lesión visible, se tomará 

cultivo.
– Se realizará una radiografía de tórax y otra 

de abdomen.

Ante todo, las muestras deben extraerse bajo téc-
nica estéril, enviarse en los soportes adecuados y 
conservarse en las condiciones y temperatura ópti-
ma, al igual que haríamos con un paciente(4,10,13). 
Posteriormente, durante la autopsia, el patólogo 
completará el estudio histológico y microbiológi-
co –con muestras de tejidos de órganos–, pero 
es necesario recordar la importancia de tomar 
las muestras cuanto antes tras la defunción y de 

forma adecuada, para evitar posibles errores de 
interpretación.

Si se confi rma un agente infeccioso como causa 
de la muerte, una inmunodefi ciencia podría estar 
presente, por lo que se recomienda estudiar a los 
hermanos(4). 

5. RESUMEN

El SMSL cada vez reduce más su incidencia a 
medida que más causas de MS se van conocien-
do. Para ello resulta fundamental la colaboración 
de equipos multidisciplinares que estudien y ana-
licen los hallazgos encontrados. En relación con 
las infecciones –como causa directa de la muerte 
o como factor coadyuvante– resulta imprescin-
dible la toma de diferentes muestras biológicas 
en condiciones de asepsia y lo más próximas al 
momento de la defunción. La aplicación de nuevas 
técnicas de diagnóstico, como la PCR y el mayor 
conocimiento de los polimorfi smos que afectan 
a los genes que regulan las citoquinas y otros 
elementos del sistema inmune, aportarán nuevos 
conocimientos que ayuden a esclarecer la etiología 
del SMSL.
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SÍNTESIS CONCEPTUAL

El objetivo de este capítulo es conocer aquellas 
enfermedades metabólicas (errores innatos del 
metabolismo –EIM– o errores congénitos del 
metabolismo –ECM–) que se asocian con mayor 
frecuencia al síndrome de muerte súbita del lac-
tante (SMSL) y revisar sus principales manifes-
taciones clínicas haciendo hincapié en aquellos 
datos que puedan orientar a un posible diagnós-
tico de enfermedad metabólica.

Otro punto clave en el manejo de casos de SMSL 
y en los episodios casi letales (o ALTE), es la ins-
tauración de un adecuado estudio metabólico 
postmortem (asociado a minuciosa autopsia) que 
permita realizar el diagnóstico de un EIM previa-
mente no conocido y con ello evitar otros posibles 
fallecimientos dentro de un mismo seno familiar o 
bien, diagnosticar a pacientes que puedan bene-
fi ciarse de un tratamiento.

Finalmente, se incluyen en este capítulo unas bre-
ves pinceladas sobre el cribado neonatal ampliado 
para estudio de metabolopatías, un hecho que 
claramente podría cambiar el abordaje de esta 
patología, mediante el diagnóstico precoz de 
muchos de los EIM en pacientes asintomáticos.

1. INTRODUCCIÓN

El síndrome de muerte súbita del lactante (SMSL) 
sigue representando un elevado porcentaje dentro 

de las causas de muerte infantil (así, por ejemplo, 
supone la tercera causa en los Estados Unidos) y 
de forma evidente en el primer año de vida, donde 
es la primera causa(1-4).

En la actualidad se sabe que el diagnóstico 
de SMSL se realiza al excluir otras patologías 
cuando nos encontramos ante la muerte súbita 
e inesperada de un niño menor de un año de 
edad al que, tras realizar de forma correcta una 
valoración clínica (incluyendo historia personal y 
familiar), necropsia detallada así como estudio 
del lugar y las circunstancias que rodearon su 
fallecimiento, no se encuentra ninguna explicación 
plausible(1-10).

El SMSL no es un proceso único, sino un evento 
multifactorial y multicausal. Los avances técni-
cos han permitido con el tiempo restar ciertas 
enfermedades, con diagnóstico conocido, que 
previamente se catalogaban dentro de este gru-
po(4,5). De estas enfermedades algunas, como 
varios de los EIM, tienen tratamiento del cual 
podrían beneficiarse otros casos de la misma 
familia. 

En los diferentes estudios publicados sobre el 
SMSL, existen datos que sugieren, en algunos 
casos, enfermedades metabólicas, si bien esos 
mismos datos se pueden encontrar, por otros 
motivos, en los estudios postmortem (tanto la 
necropsia como el estudio metabólico(14,16-22)). 
Entre otros destacan: hipoglucemia, esteatosis 
hepática y cardiomiopatías. Otros factores que 

Patología metabólica y SMSL

Ana Jordá Lope
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podrían implicar a los EIM como causa de SMSL 
son los datos de consanguinidad, las muertes 
infantiles previas en la misma familia (sin olvidar 
los casos graves de maltrato(11-13)), antecedentes 
en familiares cercanos de ALTE, síndrome de Reye 
o alguna miopatía, o síntomas sugestivos previos a 
la muerte (ALTE, hipoglucemia, hipotonía, vómitos, 
fallo de medro, hiperventilación, infecciones graves 
o aumento de aminotransferasa (GPT o ALT)(14).

El porcentaje de niños con SMSL que podrían 
padecer un EIM no está bien establecido, princi-
palmente por problemas metodológicos (inclusión 
de niños de mayor edad, no realización en estudio 
postmortem de pruebas metabólicas, calidad del 
propio estudio postmortem, entre otros), si bien 
podría rondar el 0-7%(1,2,15,20,22) según algunos 
autores y las técnicas empleadas.

2. TRASTORNOS METABÓLICOS QUE SE 
ASOCIAN A SMSL

Dentro de los errores innatos del metabolismo, 
muchos de ellos se han relacionado con el SMSL 
o con el ALTE(1,2,7,14,15,20-23): alteraciones de la cade-
na respiratoria mitocondrial, acidurias dicarbóxili-
cas y etilmalónicas, glucogenosis tipo I, frutosemia, 
enfermedad de Wolman, homoscistinuria. Si bien 
de éstos, casi todos mostraron manifestaciones 
clínicas antes del fallecimiento, permitiendo su 
diagnóstico previo(1,2,4,22,23,25). 

Aunque en la actualidad son los trastornos de la 
β-oxidación de los ácidos grasos (principalmen-
te los de cadena media, aunque también los de 
cadena corta, larga y muy larga y del metabolismo 
de la carnitina) los que están más directa y clara-
mente relacionados con el SMSL(1,2,14,15,19,20,22,23. 
Realizando la espectrometría de masas en tándem, 
algunos autores han encontrado casos de acide-
mias glutárica e isovalérica. 

A continuación se comentan los principales EIM 
relacionados con el SMSL:

2.1. Trastornos de la β-oxidación de los 
ácidos grasos

Los trastornos de la β-oxidación de los ácidos gra-
sos(15,22-31) recogen un grupo de entidades (de 
las que se han descrito más de 20), de herencia 
autosómica recesiva, en los que está alterada la vía 
por la cual los lípidos (o ácidos grasos) se catabo-
lizan para obtener energía de forma efi ciente. Esta 
vía, además, está conectada con la producción de 
cuerpos cetónicos. 

Para que pueda completarse esta ruta metabólica 
mitocondrial es necesaria la presencia de varias 
enzimas (carnitina palmitoil transferasa I y II; acil-
CoA sintetasa y acil-CoA deshidrogenasa de cade-
na corta –SCAD–, media –MCAD–, larga –LCAD– 
o muy larga –VLAD–), carnitina y diferentes cofac-
tores (ribofl avina, nicotinamida…). La alteración de 
cualquiera de ellos puede producir uno de estos 
trastornos. En la Tabla 1 (modifi cada de la publicada 
por Ribes(1)) se muestran las diferentes entidades 
con sus manifestaciones clínicas predominantes.

Las manifestaciones clínicas de estos trastornos, 
como se muestra en la Tabla 1(1), se encuentran en 
relación con los órganos de depósito de los áci-
dos grasos (como el hígado) o aquellos órganos 
con altos requerimientos energéticos (corazón y 
músculos). La mayoría cursan con hipoglucemia 
no cetósica, disfunción hepática, acidosis meta-
bólica, rabdomiólisis, cardiomiopatía y algunos se 
pueden manifestar como muerte súbita o asociar 
clínica neurológica. 

A la vista de la variabilidad de la expresión clínica, 
un hallazgo suele ser común a los trastornos de 
β-oxidación de los ácidos grasos: la inadecuada 
respuesta al ayuno o a los momentos de aumento 
de requerimientos energéticos (tales como infec-
ciones, fi ebre, ejercicio prolongado) en los que las 
vías encargadas de realizar la neoglucogénesis, 
ureagénesis y cetogénesis se encuentran inte-
rrumpidas, dejando desprovistos de aporte ener-
gético a hígado, músculos y cerebro. 
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De entre todos los posibles trastornos descritos, 
es el déficit de Acil-CoA de cadena media 
(MCAD)(15,22-24,30-34) el más frecuente y el que se 
da, principalmente, en los casos de SMSL. Se 
describe una incidencia media en los caucasianos 
de 1:10.000 RN y presenta las manifestaciones 
clínicas descritas previamente: hipoglucemia hipo-
cetósica ante enfermedad intercurrente (pudiendo 
asociar letargia, convulsiones y coma), hepato-
megalia con disfunción hepática aguda y muerte 
súbita e inexplicada.

El tratamiento de MCAD es simple y accesible, 
además de evitar y/o tratar las situaciones des-
encadenantes, se basa en evitar el ayuno prolon-
gado, administración de dieta rica en hidratos de 
carbono de absorción lenta y administración de 
glucosa de forma urgente en los escenarios de 
alto consumo. En el caso de déficit de carnitina 

(en forma de L-carnitina, a 100 mg/kg/día) o ribo-
flavina, estás se pueden administrar consiguiendo 
la reversibilidad del proceso. El aporte suplemen-
tario de triglicéridos de cadena media puede ser 
beneficioso en algunos cuadros.

2.2. Otras alteraciones  
mitocondriales(1,2,23) 

Se han identificado algunas alteraciones de la 
cadena respiratoria de las mitocondrias con 
expresión clínica y bioquímica similar a los defectos 
de la b-oxidación de los ácidos grasos. 

Por lo general estos defectos, aunque pueden 
ser fatales en muchos casos, presentan un curso 
clínico más prolongado con deterioro neurológico 
progresivo (y asociación de afectación multisisté-
mica) que permiten su diagnóstico.

 
Deficiencia

 
Hepática

 
Cardíaco

 
Muscular

Asociación 
con SMSL

Ci
cl

o 
de

 la
 

ca
rn

iti
na

Transporte de la carnitina
Carnitina palmitoil-transferasa I
Carnitina/acilcarnitina translocasa
Carnitina palmitoil-transferasa II

Sí
Sí
Sí 
Sí

Sí
No
Sí
Sí

Sí
No
Sí
Sí

Sí 
No
Sí
Sí

Ci
cl

o 
de

 la
 b

-o
xid

ac
ió

n

De transporte transmembrana de LC Sí No No No

Acil-CoA deshidrogenasas
  De cadena muy larga (VLCAD)
  De cadena larga (LCAD)
  De cadena media (MCAD)
  De cadena corta (SACD)

 
Sí
Sí
Sí
Sí

 
Sí
Sí
No
No

 
Sí
Sí
No
Sí

 
Sí
Sí
Sí
Sí

3-Hidroxiacil-CoA deshidrogenasa
  De cadena larga
  De cadena corta
  Proteína trifuncional

 
Sí
Sí
Sí

 
Sí
No
Sí

 
Sí
No
Sí

 
Sí
No
Sí

2,4-Dienoil-CoA reductasa No No Sí Sí

MC 3-cetoacil-CoA tiolasa Sí No Sí –

Múltiple acil-CoA deshidrogenasas
  ETF-subunidad a
  ETF-subunidad b
  ETF-deshidrogenasa
  Con respuesta a riboflavina

 
Sí
Sí
Sí
Sí

 
Sí
Sí
Sí
No

 
Sí
Sí
Sí
Sí

 
Sí
Sí
Sí
No

TabLa 1. Manifestaciones clínicas de los trastornos de la oxidación de ácidos grasos (Modificada de Ribes).
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2.3. Otros(1,2,23,35)

La presencia de hipoglucemia en los análisis de 
los niños con SMSL hizo pensar en trastornos del 
metabolismo de los hidratos de carbono (como 
la glucogenosis tipo I y la fructosemia), aunque 
investigaciones posteriores hacen referencia a una 
muy escasa incidencia.

Se han asociado también las acidemias orgánicas 
(propiónica y metilmalónica) y trastornos graves 
del ciclo de la urea (en estos casos la hipera-
monemia sería fundamental para su diagnóstico).

3. DIAGNÓSTICO DE TRASTORNOS 
METABÓLICOS Y SMSL

La incidencia de los EIM como causa del SMSL 
o de los ALTE sigue siendo desconocida (o, por 
lo menos, no bien conocida), y es por ello difícil 
saber si es correcta una investigación exhaustiva 
en estos casos. Aún así los EIM representan un 
grupo de enfermedades diagnosticables y que 
nos permitirían hacer diagnóstico y tratamiento 
en otros familiares, y consejo genético a las familias 
de los niños que sufrieron estos episodios.

Es, por tanto, muy importante añadir al estudio 
anatomo-patológico(1,2,15-20), un protocolo correc-
to de estudio metabólico postmortem como se 
detalla a continuación(1,2,7,15,20-22,25,34-42).

3.1. Estudio postmortem tras SMSL

En la Tabla 2(1,22,35-37,40), quedan refl ejadas todas las 
muestras que podrían recogerse en el estudio de 
SMSL para la búsqueda de EIM. La toma correcta y 
completa de las muestras adecuadas puede resultar 
compleja pero no debemos olvidar su utilidad. 

Lo prioritario es recoger sangre (en sus dife-
rentes formas como se detalla: sangre en tubo 
EDTA, plasma y sangre seca en cartoncitos) y 
orina(22,35-37,40). 

Para obtener la sangre(36) se realizará extracción 
de sangre periférica y, si con esto no se obtiene 
muestra sufi ciente (lo cual es frecuente si el lac-
tante se encuentra en parada cardiorrespiratoria), 
se procederá a obtener la sangre directamente del 
corazón (mediante punción intracardíaca).

Con el fi n de recoger la orina(1,22,35-37), se procederá 
a sondaje vesical o bien punción suprapúbica. En 
el caso de que la muestra sea escasa o nula, se 
procederá a llenar la vejiga con 20 ml de suero 
salino y obtener de este modo orina diluida(36).

El LCR(1,36,37) se recogerá si la clínica orienta 
a algún proceso con implicación neurológica, 
como, por ejemplo, presentar convulsiones pre-
vias al fallecimiento (dado que esta muestra aporta 
datos de neurotransmisores y complementa los 
parámetros estudiados en la sangre).

El humor vítreo se extraerá si no hay muestra de 
orina(1,35-37) pues aporta esencialmente la misma 
información que esta(41). 

Se puede extraer bilis(35,36) por punción directa 
de la vesícula biliar. La conservación de ésta se 
puede realizar igual que la sangre en tubo o bien 
en cartoncito de papel.

Las muestras de tejidos (piel, hígado o músculo)
(1,22,35-37,40) se recogerán cuando exista una alta 
sospecha diagnóstica de una enfermedad que 
requiera determinación enzimática en tejidos 
específi cos, siempre que el procesado adecuado 
permita llegar al diagnóstico postmortem. Debe 
considerarse que no siempre es posible proce-
sar adecuadamente determinadas muestras, como 
las muestras de biopsia de piel para el estudio 
de los fi broblastos que deben ser procesadas y 
cultivadas en las horas siguientes a la recogida o 
remitidas a temperatura ambiente en medio de 
cultivo a un centro especializado.

Idealmente, las muestras deberían obtenerse(1,22,35) 
poco tiempo después de la muerte: a ser posible 
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Muestras Utilidad Cantidad Conservación

Muestras a obtener lo antes posible después de la muerte

Fluidos

• Sangre impregnada 
en el papel de fi ltro-
cartoncitos para 
screening neonatal

Acil-carnitina, espectrometría 
de masas en tándem, 
estudio de DNA y 
cromosomas

Impregnar de 4 a 6 círculos 
del papel de fi ltro

Temperatura 
ambiente

•  Plasma Bioquímica, glucosa, iones 
Carnitina, acil-carnitina
Estudio de DNA y 
cromosomas

3-5 ml -70 -80°C

• Sangre Estudio de DNA, glucosa, 
iones

5-10 ml En tubo EDTA, -20°C

• Orina Ácidos orgánicos, pH, 
aminoácidos, cuerpos 
cetónicos, sustancias 
reductoras

Mínimo 2-3 ml, 10 ml (por 
punción suprapúbica, 
sondaje o llenando vejiga 
con 20 ml de salino y 
recogiendo)

Congelado en tubo 
estéril, en alicuotas 
de 1-2 ml, a -20°C

• Humor vítreo (si no 
hay orina)

Ácidos orgánicos 2-3 ml, por punción 
intraocular en la autopsia

Refrigerado a -20°C 
o -70°C

• Bilis por punción 
directa de la vesícula 
biliar

Sales biliares
Carnitina, acil-carnitina

Refrigerado a -20°C, 
también en papel 
fi ltro a temperatura 
ambiente

• LCR Células, proteínas, 
glucosa, lactato, piruvato, 
aminoácidos, cultivo

4-5 ml Refrigerado a -20°C 
(-70°C si es posible)

Tejidos

• Biopsia de hígado 2 piezas por punción o de 
biopsia, de 100 mg (mínimo 
10-20 mg de peso)

-80°C, congelados, 
en papel de aluminio

• Biopsia de músculo 2 piezas por punción o 
incisión, de 100 mg (mínimo 
20-50 mg de peso)

-80°C, congelados, 
en papel de aluminio

• Biopsia de piel, si la 
sospecha de EIM 
es muy fundada o la 
historia familiar muy 
sugestiva

Para cultivo y estudio de 
fi broblastos

De 3 mm de diámetro, una 
de antebrazo y otra de 
muslo

Refrigerada (no 
congelada), medio 
de cultivo o en SSF

Muestras a obtener si se procede a la necropsia (preferentemente antes de las 3 horas después del 
fallecimiento)

• Las mismas referidas (fl uidos y tejidos) y:

• Líquido pericárdico

Imágenes

• Radiografías AP y laterales de todo el cuerpo 

• Fotografías de todo el cuerpo y de las zonas dismórfi cas

TABLA 2. Muestras a recoger para estudio metabólico ante SMSL.
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en la primera o segunda hora tras el fallecimiento. 
En algunos casos se pueden emplear inclusive 
las muestras que se hubiesen extraído al lactante 
con anterioridad o a su llegada al centro sanita-
rio, y que tras el fallecimiento se encuentren en 
el laboratorio(35). Las muestras de tejidos (biop-
sias muscular y de hígado) preferentemente se 
obtendrán también cómo máximo a las 3 horas del 
exitus(1). Posteriormente se transportarán, lo antes 
posible, al laboratorio de referencia (en envase y 
modo adecuado).

Determinados parámetros carecen de validez 
cuando son obtenidos en muestras postmortem(36) 
(amino-ácidos en plasma, lactato, piruvato y car-
nitina) debido a la rápida lisis tisular. Salvo que 
las muestras se extraigan de forma inmediata tras 
el fallecimiento, los parámetros carecen de valor 
debido al rápido aumento sin significado en el 
proceso causante del exitus.

Esencialmente, la recogida de muestras ante la 
sospecha de EIM en caso de SMSL no difi ere 
de lo que se necesita para el diagnóstico de otras 
enfermedades genéticas que podrían resultar en 
la muerte inesperada de un lactante; por tanto, la 
utilidad de un protocolo de recogida adecuado 
es doble, para estudios metabólicos y genético.

Además de garantizar el correcto almacena-
miento y procesado de las muestras obtenidas, 
otro punto de especial relevancia es el de su 
adecuado registro y seguimiento así como de la 
transmisión de los resultados obtenidos a otros 
clínicos así como a las familias afectadas. Cada 
centro debería identifi car a la persona, unidad 
o servicio que se encargue de esta difícil pero 
tremendamente útil tarea (por ejemplo, unidad 
de metabolismo, unidad de enfermedades raras, 
unidad de genética…). Asimismo, debe identifi -
carse donde quedaría refl ejada esta información 
para posteriores situaciones, dado que la historia 
del lactante fallecido, en muchos casos, queda 
inaccesible e incompleta (plantearse anotarlo en 
la historia de la madre, del padre…).

3.2. Estudio en casos de episodios casi 
letales

En la Tabla 3(1) se aprecia también cómo recoger 
y conservar las muestras para estudio metabólico 
en los niños que han sufrido un ALTE.

Estudios similares deberían hacerse a hermanos 
de niños fallecidos por SMSL.

Desde el punto de vista de la prevención, resulta 
de interés el estudio y seguimiento de los hijos de 
las madres que padecieron síndrome de HELLP 
durante el embarazo (hemólisis, elevación de enzi-
mas hepáticas y plaquetopenia), cuadro que, en 
algunos estudios, se asocia con trastornos de la 
β-oxidación de los ácidos grasos en el hijo, prin-
cipalmente de cadena larga(1,35).

4. CRIBADO NEONATAL(42-50)

En los últimos años asistimos a una clara mejora en 
el diagnóstico de pacientes con EIM asintomáticas 
con la ampliación del cribado metabólico neonatal 
en nuestro país(42,44,50). 

A las pruebas previas de screening neonatal que 
incluían (con una o dos muestras de sangre en 
papel fi ltrante) el despistaje del hipotiroidismo y 
la fenilcetonuria, se han ido añadiendo la fi brosis 
quística y la hiperplasia suprarrenal congénita. 

En los últimos años algunas comunidades (como 
Galicia, Murcia, Madrid, Andalucía(50) o Extrema-
dura) han incorporado a sus programas de criba-
do, el empleo de la espectrometría de masas en 
tándem(43-46,49,50) (en sus siglas inglesas MS/MS) 
para la realización del cribado neonatal amplia-
do, permitiendo la búsqueda de aminoacidopatías, 
defectos de la β-oxidación de los ácidos grasos 
y acidurias/academias orgánicas. Con ello han 
ampliado el espectro de diagnóstico en pacientes 
asintomáticos lo que cambia la situación ante la 
que se encuentra el clínico (conocer el diagnóstico 
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previo en paciente que sufre muerte súbita) y le 
permite no sólo diagnosticar, sino tratar las mani-
festaciones clínicas, hacer prevención (explicando 
a las familias como evitar situaciones de estrés, 
como tratarlo, etc.) y consejo genético a familias 
afectas. Aunque a este respecto es preciso resaltar 
que en este cribado no se estudian los defectos 
de la β-oxidación de los ácidos grasos de cadena 
larga que, aunque con frecuencia menor a los de 
cadena media, también se asocian al SMSL.

Una cuestión, no obstante, parece no tener res-
puesta aún. Se desconoce cuántos de estos niños 
con resultado positivo (verdadero positivo) presen-
tarán manifestaciones clínicas y cuántos no lo harán.

5. RESUMEN DE PUNTOS CLAVE

• Dentro de los muchos factores y patologías 
que se han asociado al SMSL y al ALTE, los 
errores innatos del metabolismo no suponen 

un gran porcentaje si bien algunas de ellas 
tienen tratamiento previo.

• Los trastornos de β-oxidación de los ácidos 
grasos y, en particular, el défi cit de Acil-CoA 
de cadena media (MCAD), son los EIM prin-
cipalmente relacionados con este tipo de epi-
sodios, en los que la primera manifestación de 
la enfermedad puede ser la muerte súbita del 
paciente.

• La incorporación al cribado neonatal de la 
espectrometría de masas en tándem (en sus 
siglas inglesas MS/MS) permite diagnosticar 
EIM en pacientes asintomáticos e implantar 
algunas medidas preventivas y terapéuticas en 
los mismos. 

6. AGRADECIMIENTOS

Al Dr. González Lamuño por su revisión exhausti-
va de este capítulo, corrección de esos errores y 
aporte de información imprescindible en la elabo-

Muestra Parámetro a estudio

Analítica básica para estudios metabólicos

Sangre Electrolitos
Glucemia
Calcemia, fosforemia y magnesemia
Gasometría
Pruebas de función hepática
Lactato, pirúvico
Amonio (sin compresor, enviar en hielo)
Aminoácidos

Orina Aminoácidos
Ácidos orgánicos

Analítica ampliada en pacientes con sospecha de trastorno de la β-oxidación

Plasma Carnitina
Acilcarnitinas
Ácidos grasos libres
3-hidroxi ácidos grasos

Orina Acil-glicinas

Cultivo de fi broblastos Estudios enzimáticos

Estudios genéticos

TABLA 3. Estudio metabólico a realizar en casos de ALTE. 
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1. INTRODUCCIÓN

No existe un consenso para definir apnea del sue-
ño. Algunos autores consideran que debe haber 
un cese del flujo de aire al menos de 5 segundos, 
mientras que otros definen pausa respiratoria 
como la ausencia de flujo durante menos de 10 
segundos, y pausa de apnea como el cese de flujo 
durante al menos 10 segundos. 

Además, se tiene que cumplir que haya un mínimo 
de 5 apneas en una hora(1) (conocido como índice 
de apneas –IA–) y en el estudio nocturno durante 
8 horas de sueño deben producirse, como mínimo, 
30 episodios de apnea(2). 

Ya en el siglo XIX aparecen las primeras publi-
caciones sobre apneas, pero no es hasta 1976 
cuando Guillenminault presenta una serie con 
8 pacientes con apnea obstructiva(3). Tres años 
después habla de lo frecuente que es en los niños 
pequeños y en los lactantes las hipoapneas y el 
aumento de la resistencia de las vías aéreas.

En 1956 fue descrito el Síndrome de Pickwick por 
Burwell y cols., haciendo referencia al persona-
je de “Posthumous Papers of the Pickwick Club”, 

publicado en 1837, escrito por Charles Dickens, 
quién hace la descripción de un joven con peso 
elevado y tendencia al sueño(4). A diferencia de 
los adultos, los niños con Síndrome de Apnea 
Obstructiva del Sueño son delgados y no som-
nolientos, sino todo lo contrario, algo hiperactivos. 

2. FISIOPATOLOGÍA

Debido a que el síndrome de muerte súbita del 
lactante ocurre durante el sueño, es interesante 
mencionar de forma breve las fases del sueño.

•	 Fase No REM: tiene un control de su respira-
ción metabólico-automático, intervienen neu-
ronas boluvares, y de la protuberancia de las 
que sale la vía eferente respiratoria, baja por 
el tracto reticuloespinal hasta hacer la sinap-
sis con las neuronas motoras de la la médula 
cervical, que inervan los musculos respiraro-
rios y de su vía aferente reciben conexiones 
informativas de los músculos respiratorios, de 
los corpúsculos carotídeos y aórticos, de los 
centros bulbares (vago y glosofaríngeo), de la 
protuberancia y del cortex. Esta fase se divide 
en las siguientes etapas:
a) Etapa 1: estado de somnolencia, dura unos 

minutos. Es la fase de transición entre la 
vigilia y el sueño. Corresponde al 5% del 
tiempo total del sueño.

b) Etapa 2: etapa de sueño ligero, en la que 
disminuye el ritmo respiratorio y cardíaco. 

c) Etapa 3: es un periodo de transición hacia 
el sueño profundo, dura aproximadamente 
2-3 minutos.

d) Etapa 4: es el sueño delta, fase de sueño 
lento, profundo, del que cuesta mucho 
despertarse. Dura aproximadamente 20 
minutos. No se suele soñar. Corresponde 
al 20% del tiempo total del sueño.

Patología respiratoria-
otorrinolaringológica y MSL

Miguel Ángel García Cabezas, Bárbara Fernández Valle, Jesús Cecilio López 

Menchero Oliva, Mª Dolores Martínez Jiménez
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• Fase REM: también llamado sueño paradójico. 
Se caracteriza por los movimientos oculares 
debajo de los párpados. Es la fase donde se 
producen los sueños. Durante esta fase existe 
un control respiratorio conductual, que inclu-
ye un control voluntario, recibe las infl uencias 
tónicas reticulares y las de los patrones respi-
ratorios reactivos programados. 

Durante toda la noche se van alternando ambas 
fases. El control de la respiración durante la vigilia 
es a la vez voluntario e involuntario, realizándose 
desde células tronco-cerebrales (sistema reticu-
lar) de modo activador en la vigilia e inhibitorio 
durante el sueño. 

En las vías aéreas superiores, existe un aumento 
de las resistencias al fl ujo aéreo en la fase NREM 
y más aún en la fase REM. 

Sabemos que el sueño es una actividad que en los 
niños cambia y se modifi ca continuamente, por lo 
que no es lo mismo el sueño de un recién nacido 
que de un lactante de 3 meses. A continuación 
vemos características del sueño por etapas de 
edad.

2.1. Sueño durante el primer mes de vida

El recién nacido presenta una sucesión de acti-
vidades que denominamos “ritmo biológico”, que 
tiene una periodicidad de 3-4 h. Desde que el 
niño cierra los ojos podemos considerar que está 
dormido, y su sueño se divide en las dos fases 
mencionadas previamente. El sueño activo, que 
posteriormente se convertirá en el sueño REM, 
es el primero que aparece cuando se duerme. 

Después de unos 40-50 min de esta fase, el recién 
nacido pasa a un sueño tranquilo, que posterior-
mente se convertirá en el sueño NREM, en las que 
el niño permanece en completo reposo, dando la 
sensación de dormir profundamente, y con una 
respiración irregular. La duración de este sueño 
tranquilo es similar a la del sueño activo.

El recién nacido suele dormir entre 16-20 h al día, 
y no es capaz de dormir muchas horas segui-
dos, pudiéndose distinguir entre 5-6 periodos de 
vigilia-sueño diarios(5).

2.2. Sueño del lactante hasta los 7 meses

El lactante de 1-2 meses cambia su forma de dor-
mirse. Su sueño se subdivide en 4 fases (fase 1 
de adormeciemiento, fase 2 de sueño superfi cial, 
fases 3-4 de sueño profundo). A esta edad, el 
bebé sigue realizando ciclos de 3-4 h relacionados 
con la comida(5). 

En los 2-3 meses y gracias al núcleo supraquias-
mático del hipotálamo (que actúa como un “reloj” 
que va poniendo en hora las distintas necesida-
des del niño, como dormir, estar despierto, comer, 
etc.), el lactante empieza a presentar periodos 
nocturnos de sueño, que primero son de 5 h, lue-
go de 6 h y así sucesivamente hasta las 10-12 h de 
sueño nocturno. Así se adapta a un ritmo biológico 
de 24 h que es el ritmo solar y es seguido por 
niños y adultos. El niño va aprendiendo a asociar 
estímulos externos, como son el ruido y la luz con 
la vigilia, y el silencio y la oscuridad con el sueño(5). 

Un lactante de 6-7 meses debe tener bien estable-
cido el ciclo vigilia-sueño, durmiendo unas 11-12 
h por la noche, iniciando su sueño a las 20-21 
h y despertándose entre las 7-9 de la mañana. 
Además deben realizar 3 siestas, una después del 
desayuno, otra después de la comida, y la última 
después de la merienda(5). 

2.3. Sueño del niño desde los 7 meses 
hasta los 4-5 años

A medida que el niño va creciendo, van disminu-
yendo sus horas de sueño, sobre todo las horas 
de siestas diurnas(5). 

Las apneas centrales se producen por una ausen-
cia de estímulo a la musculatura respiratoria, fal-
tando la inspiración. Todas las alteraciones que 
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afectan a las vías aferentes, así como a nivel de 
la placa motora, pueden ocasionar este tipo de 
apneas. 

Alteraciones prenatales en la maduración del 
sistema nervioso, sobre todo del sistema de la 
serotonina, hacen al sistema respiratorio de los 
recién nacidos más vulnerables, lo que aumenta 
el riesgo de muerte súbita del lactante(6).

3. ETIOPATOGENIA

Existen múltiples causas de apneas obstructi-
vas(7-11), a continuación una síntesis de las mismas:

a) Causas mecánicas: desde alteraciones ana-
tómicas como atresia de coanas, alteración 
del tabique nasal, epignatias, encefaloceles, 
anquilosis de la articulación temporomandibu-
lar, macroglosia, glosoptosis, paladar blando 
hipotónico, hipertrofi a y aumento de tamaño 
de la úvula, hipertrofi a del anillo de Walde-
yer y tejido faríngeo redundante, entre otras. 
Por otro lado, afecciones nasales como rinitis 
infecciosas, pólipos nasales, abscesos retrofa-
ríngeos, tumores y quistes faríngeos, laringo/
traqueomalacia, membranas traqueales y larín-
geas, estenosis traqueales, compresiones de 
la vía aérea, por ejemplo por vasos vasculares 
como la aorta, obstrucción por cuerpos extra-
ños y refl ujo gastroesofágico. 

b) Malformaciones: hipoplasia del macizo facial, 
micrognatia, retrognatia, cavidad farínge 
pequeña, cómo ocurre en el síndrome de 
Down, Pierre-Robin, Treacher-Collins, Klippel-
Feil, Beckwith-Wiedemann, Rett, entre otros.

c) Patología neuromuscular: atrofia muscular 
espinal, miopatías, miastenias, alteraciones 
motoras de la deglución y de los músculos 
faríngeos, parálisis de cuerdas vocales, hipe-
rrefl exia vagal, postcirugía mediastínica con 
afectación de nervios frénicos. 

d) Patología endocrina: hipotiroidismo, síndrome 
de Prader-Willi.

e) Patología infecciosa: bronquiolitis por VRS, tos 
ferina, botulismo y mononucleosis.

f) Alteraciones anatómicas de la columna y del 
tórax: escoliosis.

g) Patología crónica pulmonar: displasia bronco-
pulmonar, fi brosis quística.

Por otro lado, las apneas de origen central están 
causadas por lesiones del cerebro o troncocere-
bral. A continuación, algunos ejemplos(12,13):

a) Síndrome de Ondine (síndrome de hipoventi-
lación alveolar central).

b) Malformación tipo Arnold-Chiari, síndrome de 
Klippel-Trenaunay, síndromes con siringomielia 
o siringobulbia.

c) Miopatías: miastenia gravis, distrofi a muscular 
de Duchenne.

d) Epilepsias.
e) Encefalopatías mitocondriales como défi citi de 

carnitina y défi cit de acil-Co A deshidrogenasa 
de cadena media.

f) Otros.

4. SINTOMATOLOGÍA

Podemos distinguir entre síntomas diurnos y noc-
turnos.

4.1. Síntomas diurnos(7,9,14)

Hay un amplio abanico de síntomas, desde estar 
asintomáticos hasta presentar difi cultad para la 
respiración, que empeora con las infecciones res-
piratorias y rinolalia.

Puede existir cierto retraso en el desarrollo psico-
motor en los lactantes, suelen ser más irritables y 
con la alimentación pueden tener serias difi culta-
des para la respiración, por lo que suelen hacer 
tomas más cortas pero más frecuentes. También se 
produce un retraso pondero-estatural, por dismi-
nución de la secreción de hormona de crecimien-
to, al faltar los periodos de sueño III y IV del sueño 
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NREM (donde se libera) debido al gran número 
de veces que se despiertan por la noche y por el 
aumento del consumo calórico. 

El grado de obstrucción puede ser tan grave 
que puede afectar al medio interno, produciendo 
acidosis respiratoria, con hipercapnia, hipoxia y, 
si esto se mantiene en el tiempo, pueden tener 
hipertensión pulmonar secundaria e incluso cor 
pulmonale. 

4.2. Síntomas nocturnos(7,9)

Existe mayor trabajo respiratorio, tiraje e incluso 
movimientos paradójicos del tórax que, en lactan-
tes muy inmaduros, puede producir deformidades 
de las costillas y del esternón; además, se produ-
cen ronquidos y ruidos respiratorios de vías altas 
tanto en inspiración como en espiración y a veces 
tienen cianosis perioral. 

Durante el sueño pueden presentar sudoración, 
por el esfuerzo que produce el gran trabajo 
respiratorio. Además, suelen tener posturas de 
hiperextensión del cuello, para mejorar la aper-
tura de la vía aérea. Son niños que suelen tener 
enuresis nocturna, en parte por la sensación de 
sed que tienen debido al esfuerzo respiratorio 
que hacen.

No existen signos de inicio ni fi n de las apneas, 
aunque suelen estar acompañadas de alteracio-
nes del ritmo cardíaco (bradicardia, bloqueo A-V 
y taquicardia al fi nal de la apnea).

La hipertrofi a de adenoides y amígdalas no aumen-
ta la frecuencia de apneas, pero sí su duración. 

5. PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

a) Hemograma: poliglobulia.
b) Gasometría: acidosis respiratoria, disminución 

de la saturación de oxígeno y aumento de la 
pCO2. ¿Aumento de la ECA?

c) Radiografía de cuello: aumento de partes blan-
das como las adenoides(7).

d) Resonancia magnética nuclear: malformacio-
nes del sistema nervioso central.

e) Tomografía computarizada y el cine-TAC: repro-
ducción de las vías respiratorias, durante la 
respiración y las fases de apnea.

f) Fibrorrinolaringoscopia y fi brobroncoscopia: 
visión directa de la causa de la obstrucción, 
posibilidad de tomar muestras para anatomía 
patológica.

g) Polisomnógrafo.
h) Pulsioximetría nocturna: ante desaturaciones 

importantes y alteraciones del ritmo cardíaco, 
podemos sospechar apneas pero no sirve para 
el diagnóstico. 

6. TRATAMIENTO

Hoy en día se suele utilizar tratamiento farmaco-
lógico, junto con apoyo mecánico y quirúrgico.

6.1. Tratamiento farmacológico

a) Antagonistas de la serotonina: se sabe que 
la 5-HT juega un papel crucial en el control 
de la respiración, por lo que patologías con 
alterciones del sistema de la serotonina (unido 
a factores genéticos y ambientales) inducen 
alteraciones de la respiración que acontecen 
en diferentes momentos de la vida. Hay mucho 
que descifrar sobre el mecanismo concreto de 
la serotonina en la función respiratoria, pero 
puede ser un futuro cercano brillante(6).

b) Xantinas: sobre todo la cafeína (1,3,7-metilxan-
tina) para las apneas centrales; actúa como 
estimulante del sistema nervioso central. Como 
efectos colaterales, puede producir taquicar-
dia, agitación y vómitos. 

c) Doxopram(15): los estudios que hay hasta el 
momento sugieren que podría reducir la apnea 
del prematuro a corto plazo, pero tiene la limi-
tación de que su uso es intravenoso, aunque 
hay estudios observacionales que indican su 
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uso por vía oral, pero con una disminución de 
la absorción del 50%, y con efectos secunda-
rios a nivel del aparato digestivo. 

d) Otros: medroxiprogesterona, protriptilina y 
clomipramina, que inhiben la fase REM del 
sueño. 

e) Fundamental evitar los factores desencade-
nantes, como pueden ser fármacos sedantes, 
antihistamínicos y depresores respiratorios(8).

f) Oxigenoterapia domiciliaria(16): sobre todo en 
el caso de pacientes con patología pulmonar 
crónica. Su uso en pacientes con otros facto-
res de riesgo es controvertido, para algunos 
autores evitaría los efectos secundarios de la 
hipoxia, para otros prolonga las apneas. En las 
apneas obstructivas no está indicado.

g) Ventilación mecánica no invasiva domiciliaria. 
Indicada en patología obstructiva de la vía 
aérea alta, como síndromes malformativos 
craneofaciales (Pierre-Robin, Treacher-Collins, 
etc.), laringomalacia y SAOS. Hay dos modali-
dades básicas:
1. CPAP: se genera un nivel de presión positiva 

en la vía aérea mediante un fl ujo continuo, 
siendo espontánea la respiración del paciente. 

2. BIPAP: se administran dos niveles de pre-
sión (IPAP durante la inspiración y EPAP 
durante la espiración) y que permite una 
sincronización con la respiración espontánea 
del paciente. En este caso se pautan unas 
respiraciones de rescate con un tiempo ins-
piratorio limitado (mínimo dependiendo del 
respirador 0,4-0,5 seg).

7. RESUMEN

La muerte súbita del lactante puede estar causada 
por patología respiratoria y de ORL, la causa más 
frecuente es la apnea, que puede ser central, por 
patología del sistema nervioso central, son más 
frecuentes en el lactante, y más aún en el recién 
nacido prematuro, o apnea obstructiva, que se 
debe a alteraciones anatómicas, malformaciones 
y causas mecánicas. 

En las apneas de origen central, se utiliza sobre 
todo cafeína como estimulante del centro respi-
ratorio, y las apneas obstructivas, pueden mejorar 
con ventilación no invasiva domiciliaria, CPAP o 
BIPAP y en algunos casos requieren tratamiento 
quirúrgico. 
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1. INTRODUCCIÓN

Los episodios aparentemente letales (EAL), enten-
didos como aquellos episodios súbitos de respira-
ción irregular, cambios de coloración o alteración 
del tono muscular o del nivel de alerta, tienen 
como origen una enfermedad neurológica en un 
porcentaje destacado de casos. Cuando el EAL 
aparece en aquellos pacientes con una patología 
neurológica ya determinada, hablaremos de EAL 
secundario o predecible, pues es conocido que 
en el contexto de muchas enfermedades neuroló-
gicas que acontecen en la edad infantil se pueden 
dar este tipo de eventos. Por el contrario, cuan-
do el EAL aparece en un niño previamente sano, 
tendremos que realizar un diagnóstico diferencial 
entre las múltiples patologías, tanto neurológicas 
como extraneurológicas que pueden dar lugar al 
mismo. En la práctica no solemos diferenciar entre 
EAL primarios o secundarios, y esto a veces nos 
lleva a una gran confusión diagnóstica.

En nuestro Hospital hemos realizado recientemen-
te un estudio descriptivo y retrospectivo sobre los 
episodios aparentemente letales. En una muestra 
de 55 niños sin antecedente de prematuridad que 
ingresan por EAL, encontramos que los diagnósti-
cos evolutivos en un 27% son neurológicos, entre 
los cuales un 10% son trastornos paroxísticos no 
epilépticos, 7% episodios de inhibición vagal y un 
3,6% son epilepsias del lactante. El resto corres-
ponden a atragantamientos (difi cultad coordina-
ción succion-deglución coincidiendo con la toma) 
trastornos digestivos, respiratorios o infecciosos, y 

tan solo en un 2% no se ha podido encontrar un 
diagnóstico fi nal. Al ser un estudio retrospectivo 
hemos podido clasifi car un gran porcentaje de 
episodios, teniendo un bajo porcentaje de casos 
no clasifi cables; es, por tanto, imprescindible un 
seguimiento evolutivo de estos pacientes para 
determinar un diagnóstico que previamente era 
desconocido. Aunque estos EAL pueden repetirse 
evolutivamente en el mismo niño, es infrecuente 
que desencadenen una muerte súbita. 

La muerte súbita del lactante, por el contrario, es 
un proceso letal en el que no es posible determi-
nar de forma inmediata la causa que ha producido 
el exitus y tendremos que recurrir a datos retros-
pectivos como la historia clínica, a estudios analí-
ticos, algunos de ellos postmorten y a autopsias. 
En algunos casos, no obstante, va a ser imposible 
conocer la etiología.

La patología neurológica que puede estar aso-
ciada, bien a los episodios aparentemente letales 
o bien a la muerte súbita, es muy heterogénea; 
podemos encontrarnos desde malformaciones 
cerebrales, tumores o hematomas diferidos por 
traumatismos craneales hasta enfermedades 
metabólicas, neuromusculares o la muerte súbita 
e inesperada asociada a epilepsia (Tabla 1).

Al igual que en numerosas enfermedades neuro-
lógicas, se ha implicado la disfunción de la neu-
rotransmisión cerebral en la fi siopatología de la 
muerte súbita del lactante. De hecho, recientes 
estudios correlacionan a algunos neurotransmi-

Enfermedades neurológicas y SMSL

Cristina Cáceres Marzal 

4.5
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sores excitatorios, como el glutamato o la glici-
na con la respuesta cardíaca-vagal a la hipoxia 
producida por una apnea o pausa respiratoria. 
También se han reportado en estudios postmor-
ten alteraciones en las neuronas serotoninergi-
cas del tronco cerebral, e incluso aumento de los 
metabolitos de la serotonina en LCR, y se intuye 
que una disfunción serotoninérgica causaría una 
disregulación autonómica severa con repercusión 
a nivel cardiorrespiratorio(1). Todo ello indica que 
aquellas enfermedades neurológicas en las que la 
disfunción de neurotransmisores juega un papel 
importante, como la epilepsia, la hiperekplexia o 
algunas enfermedades del metabolismo de los 
neurotransmisores, podrían tener riesgo aumen-
tado de muerte súbita e inesperada.

A continuación describiremos detalladamente las 
enfermedades neurológicas que pueden estar 
asociadas al SMSL (Tabla 1).

2. EPILEPSIA

Los pacientes con epilepsia pueden fallecer súbita 
e inesperadamente sin una causa clara; esto es 
conocido como SUDEP (sudden unexpected death 

in epilepsy). Esto requiere un examen postmorten 
que excluya otras causas de muerte que pueden 
darse en este grupo, como traumatismos, intoxi-
cación por fármacos, etc. No se conoce bien la 
etiopatogenia, pero se han descrito algunos meca-
nismos que aparecen en pacientes epilépticos y 
que podrían estar implicados, como cambios auto-
nómicos, estado hiperadrenérgico o miocitolisis, 
que desencadenan la muerte por arritmias o fallo 
respiratorio. Se han reconocido como posibles fac-
tores de riesgo una edad temprana de inicio de la 
epilepsia, las crisis tónico-clónicas generalizadas, 
la falta de supervisión por un adulto y la posición 
en prono(2). 

Una de las epilepsias del lactante que más se ha 
asociado al SUDEP es el síndrome de Dravet o 
epilepsia mioclónica severa del lactante. La preva-

Epilepsia

– Síndrome de Dravet (mutación SCN1A)
– Epilepsias generalizadas con crisis tónico-

clónicas
– Epilepsias focales con afectación 

cardiorrespiratoria (p. ej., síndrome de 
Panayiotopoulos) 

Trastornos paroxísticos no epilépticos:

– Espasmos del sollozo
– Hiperekplexia

Tumores del SN

– Tumores vasculares
– Ependimoma
– Oligodendroglioma 

Neurodermatosis

– Esclerosis tuberosa
– Neurofi bromatosis

Malformaciones del SN

– Chiari tipo I
– Chiari tipo II
– Síndrome de Joubert
– Malformaciones del desarrollo cortical
– Malformaciones arterio-venosas
– Anomalías estructurales del troncoencéfalo

Enfermedades metabólicas

– Encefalomiopatías mitocondriales
– Trastornos de la beta-oxidación de ácidos 

grasos
– Glucogenosis tipo V
– Mutaciones en el ADN mitocondrial en 

pacientes oligosintomáticos

Enfermedades neuromusculares

– Síndromes miasténicos congénitos
– Miopatías congénitas
– Distrofi a muscular tipo Fukuyama
– Botulismo infantil

Otros

– Displasias esqueléticas
– Traumatismos craneales o medulares altos
– Síndrome de hipoventilación central 

TABLA 1. Patología neurológica asociada 
a EAL o SMSL.
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lencia de mortalidad es del 5-20%, bastante más 
alta que en el resto de epilepsias, y aproximada-
mente en un 50% de los casos ésta se debe a 
SUDEP. No se ha encontrado relación entre el 
número de antiepilépticos utilizados ni la frecuen-
cia de las crisis con la muerte súbita en pacientes 
con síndrome de Dravet(3).

El mecanismo de la muerte súbita puede estar rela-
cionado con alteraciones a nivel de los canales de 
sodio, puesto que en el 70-80% de los casos de 
síndrome de Dravet se encuentra mutación en el 
gen SCN1A, gen que regula un canal de sodio y 
que se cree que confi ere una mayor susceptibilidad 
a la muerte súbita; es decir, la misma mutación pre-
dispone tanto a la epilepsia como a la muerte súbi-
ta(4). Una situación similar ocurre con la mutación 
del gen MECP2 y el síndrome de Rett(5). Muchos 
de los genes responsables de arritmias cardíacas, 
como el síndrome QT largo o el síndrome de Bru-
gada, se expresan doblemente en el corazón y el 
cerebro. El gen SCN1A también se expresa en 
ambos órganos. Las crisis epilépticas asociadas 
al síndrome de Dravet podrían ser generadas por 
una disfunción de las interneuronas inhibidoras, 
mediada por una mutación del gen SCN1A(3).

Las familias de niños con epilepsia y, más concre-
tamente, con síndrome de Dravet, deberían estar 
informadas sobre el riesgo aumentado de muerte 
súbita, y se debería plantear el realizar una valo-
ración cardíaca, respiratoria y autonómica a estos 
niños de riesgo.

En la epilepsia focal benigna con paroxismos 
occipitales de inicio precoz o síndrome de Pana-
yiotopoulos, en la que la sintomatología ictal es 
característicamente disautonómica en forma de 
náuseas-vómitos, palidez-cianosis, cese de la res-
piración y bradicardia asociados o no a fenome-
nología motora, se han descrito casos de muerte 
súbita por arritmias o fallo respiratorio agudo. Aun-
que el inicio de esta epilepsia suele ser en niños 
de 3-6 años de edad, se han reportado casos más 
precoces en niños de 1-2 años de edad(6). 

3. TRASTORNOS PAROXÍSTICOS NO 
EPILÉPTICOS

La mayoría de trastornos paroxísticos no epilép-
ticos que acontecen en la etapa del lactante son 
procesos benignos que no conllevan ningún ries-
go para el niño. Sin embargo, algunos de estos 
eventos pueden producir anoxia cerebral y, por 
tanto, pueden simular episodios aparentemente 
letales para el observador, sobre todo cuando se 
trata del primer episodio. Entre los más caracte-
rísticos se encuentran los espasmos del sollozo 
pálidos o la hiperekplexia. Los espasmos del sollo-
zo de tipo pálido suelen aparecer a partir de los 
seis meses; el primer episodio puede parecer un 
EAL, el lactante no puede romper a llorar y pierde 
el conocimiento con palidez e hipotonía. El meca-
nismo etiopatogénico es una anoxia cerebral por 
aumento de la respuesta cardioinhibitoria y asisto-
lia. Evolutivamente, cuando se repiten los episodios 
es fácil documentarlos como espasmos del sollozo 
pálidos. La hyperekplexia neonatal es un trastor-
no autosómico dominante que se presenta en la 
etapa neonatal y caracterizado por respuesta de 
sobresalto exagerada y rigidez corporal intermi-
tente, que se puede desencadenar por el golpeteo 
intermitente sobre la raíz nasal. El pronóstico es 
benigno, pero se han descrito casos de muerte 
súbita debido a espasmos severos(7).

4. TUMORES

Los tumores son una causa rara de muerte súbita, 
encontrándose en estudios anatomo-patológicos 
postmorten en un porcentaje estimado de 0,5-1% 
de los casos(8). La mayoría de tumores encontra-
dos en autopsias son del SN o del corazón. En 
este último, la causa de la muerte será por la obs-
trucción del fl ujo ventricular o por la provocación 
de arritmias; en los tumores del sistema nervioso 
la causa de la muerte será, o bien por crisis epilép-
ticas, por hemorragias con efecto masas, hidroce-
falias obstructivas o afectación directa del centro 
respiratorio. La mayoría de las muertes debidas a 
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lesiones intracraneales están precedidas normal-
mente por síntomas de larga evolución, y son muy 
raros los casos en los que la muerte súbita es la 
forma de debut(9). Entre los tumores del SN más 
frecuentemente encontrados estarían los tumores 
vasculares, el ependimoma u oligodendroglioma. 
El quiste coloideo del tercer ventrículo, una de las 
causas de hidrocefalia rápidamente obstructiva en 
niños mayores o adultos, es muy poco probable 
que produzca sintomatología en el lactante.

Mención especial merecen las neurodermatosis. 
Se han descrito como causa de muerte súbita del 
lactante los rabdomiomas de la esclerosis tube-
rosa y los gliomas hipotalámicos asociados a la 
neurofi bromatosis tipo I(8,10).

5. MALFORMACIONES DEL SN

La malformación de Chiari tipo II puede producir 
muerte súbita en un lactante aparentemente sano 
por herniación del vermis cerebeloso; también el 
Chiari tipo I, sobre todo si va asociado a siringo-
mielia, puede dar lugar a muerte súbita. 

Se han descrito casos de síndrome de Joubert 
asociado a muerte súbita, probablemente por 
disfunción autonómica a nivel troncoencefálico(11).

También se han relacionado con muerte súbita 
en estudios postmorten las malformaciones del 
desarrollo cortical, malformaciones arterio-venosas 
y las anomalías estructurales del tronco cerebral.

6. ENFERMEDADES METABÓLICAS

Aunque las enfermedades metabólicas como cau-
sa de SMSL se exponen detalladamente en otro 
capítulo, sí queremos hacer mención a las miopa-
tías metabólicas. Se ha reportado un caso de un 
neonato que presentó una muerte súbita a los 13 
días de vida, sin clínica previa y cuyo estudio de 
acilcarnitinas por espectrometría de tándem masas 

detectó una defi ciencia de CPT II (carnitina palmi-
toiltransferasa); éste es un trastorno autosómico 
recesivo de la beta-oxidación de ácidos grasos que 
cursa con síntomas hepatomusculares severos aso-
ciados a hipoglucemia hipocetósica; todos los casos 
letales descritos presentan síntomas severos pre-
vios al fallecimiento(12). Asimismo se ha reportado 
la muerte súbita de un lactante procedente de una 
familia con una glucogenosis tipo V o enfermedad 
de McArdle, cuyo examen postmorten mostró la 
mutación característica(13). También se ha descrito 
una forma fulminante de síndrome de Leigh asocia-
do a muerte súbita en el que la necrosis estriatal se 
produce de forma aguda no asociada previamente 
a sintomatología neurológica(14). Siguiendo con las 
encefalomiopatías mitocondriales, el grupo de Di 
Mauro reportó una mutación en el ADN mitocon-
drial (tRNA Glycine gene) asociada a muerte súbita; 
este grupo describe una familia con esta mutación 
en la cual un niño falleció de encefalopatía severa, 
otro de muerte súbita e inexplicada, y el resto de 
pacientes tuvieron en la etapa del lactante episodios 
aparentemente letales asociados a clínica respirato-
ria o digestiva, y sugieren que las mutaciones en el 
ADN mitocondrial sean consideradas como posible 
causa de muerte súbita del lactante(15). Posterior-
mente se han descrito otras mutaciones familiares 
en al ADN mitocondrial como causas de muerte 
súbita del lactante.

7. ENFERMEDADES 
NEUROMUSCULARES

Algunos síndromes miastenicos congénitos pue-
den causar muerte súbita no asociada a síntomas 
miasténicos en el momento del exitus; se cree que 
es debido a la presencia de apneas episódicas 
desencadenadas por fi ebre o excitación y aso-
ciadas a defectos en la acetilcolina(16).

Se han descrito casos de miopatías congénitas que 
tuvieron un fallo respiratorio súbito no relacionado 
con su debilidad muscular no progresiva(17). En la 
distrofi a muscular congénita tipo Fukuyama, cuadro 
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caracterizado por una distrofi a muscular presen-
te al nacimiento y asociada a malformaciones del 
desarrollo cortical y alteración a nivel de los tractos 
córtico-espinales, se han descrito cambios a nivel 
de las neuronas catecolaminérgicas de la forma-
ción reticular, núcleo del vago y núcleo del tracto 
solitario. Esto explicaría su asociación con muerte 
súbita debida a fallos en el control respiratorio(18).

También se asocian los casos de botulismo infantil 
con muerte súbita no esperada (no por insufi cien-
cia respiratoria por parálisis), sino por alteración 
disautonómica aguda(19). 

8. OTROS

En las displasias esqueléticas, como la acondro-
plasia, se refi eren casos de muerte súbita, aunque 
está relacionada con la compresión cérvico-medu-
lar y, por tanto, puede ser previsible. 

En los traumatismos craneales puede aparecer la 
muerte súbita por hemorragias o hematomas sub-
durales que pueden pasar desapercibidos en pri-
mera instancia. Aunque infrecuente, en los partos 
distócicos con hemorragias cerebrales o incluso 
con lesiones medulares altas puede comprome-
terse la vida del recién nacido. No tenemos que 
olvidar el terrible shaken baby syndrome o síndro-
me del niño zarandeado, en el que el niño puede 
fallecer aparentemente de una muerte súbita pero 
los estudios anatomopatológicos y una adecuada 
anamnesis a los familiares en busca de posibles 
malos tratos nos harán sospechar este cuadro.

El síndrome de hipoventilación alveolar congénita 
o síndrome de Ondine se caracteriza por un fallo 
en la regulación autonómica de la respiración, pro-
duciendo una depresión del centro respiratorio 
durante el sueño. Puede ser idiopático o estar aso-
ciado a trastornos infl amatorios del tronco cere-
bral. Pueden asociarse trastornos de la deglución 
y, en algunos casos, existe un antecedente de 
polihidramnios. Se han encontrado anomalías en 

los potenciales evocados de tronco en los casos 
idiopáticos. Puede asociarse con la enfermedad 
de Hirschprung y con el neuroblastoma.

9. CONCLUSIONES

La patología neurológica es el origen de muchos 
de los casos de episodios aparentemente letales 
y, en menor medida, de la muerte súbita del lac-
tante. Hay una gran heterogeneidad en cuanto a 
las distintas enfermedades que pueden ser origen 
de EAL o SMSL. Entre ellas hay que destacar 
la epilepsia como causa de muerte inesperada y 
súbita, algunas enfermedades neuromusculares, 
tumores o malformaciones del SNC, enfermeda-
des neurometabólicas y trastornos paroxísticos no 
epilépticos entre los que destacamos la hiperek-
plexia. El mecanismo etiopatogénico es descono-
cido, pero se cree que una disfunción a nivel de la 
neurotransmisión cerebral podría estar implicada 
en el fallo cardio-respiratorio que en algunos casos 
puede tener un desenlace fatal. Ante un niño que 
ha presentado un episodio aparentemente letal se 
recomienda realizar una serie de exámenes com-
plementarios para realizar un diagnóstico diferen-
cial y descartar patologías importantes (Tabla 2). 

1er nivel

– EEG vigilia o vídeo-EEG
– Ecografía transfontanelar 
– Hemogrma y bioquímica sanguínea
 incluyendo glucosa, CPK, GOT, GPT 
– EAB 
– Ratio lactato/piruvato en sangre

2º nivel (en casos seleccionados) 

– EEG de sueño nocturno 
– RM craneal y medular alta 
– EMG/ENG 
– Biopsia muscular 
– Perfi l acilcarnitinas mediante MM/MS  
– Ácidos orgánicos en orina 
– Lactato en LCR

TABLA 2. Estudios diagnósticos recomendados 
ante un episodio aparentemente letal.
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OBJETIVO

Revisar y poner al día las implicaciones del apa-
rato digestivo en el síndrome de la muerte súbita 
del lactante (SMSL), conocer en qué situaciones 
puede suponer un factor de riesgo y exponer el 
manejo diagnóstico y terapéutico más adecuado.

RESUMEN

La patología digestiva más frecuente en los prime-
ros meses de la vida y que más se ha relacionado 
con el SMSL es el refl ujo gastroesofágico (RGE) 
aunque, en la mayoría de los casos, éste es un 
hecho fi siológico y autolimitado, corrigiéndose 
antes del año de edad. Sin embargo, su amplia 
incidencia en lactantes, la relación anatómica del 
esófago con la vía aérea superior, el control por 
parte del sistema nervioso autónomo (SNA) tanto 
del centro respiratorio, del centro vaso-motor así 
como de la motilidad esofágica, incluido el tono 
del esfínter esofágico inferior (EEI), ha hecho 
que se haya considerado que el RGE juega un 
papel etiopatogénico en el SMSL, los episodios 
aparentemente letales (EAL), y los episodios de 
apnea. Sin olvidar que, a la inversa, estos mismos 
razonamientos pueden hacer pensar que ambos, 
SMSL y RGE, sean diferentes manifestaciones 
de un mismo proceso. Se han publicado múlti-
ples estudios, epidemiológicos y experimentales, 
unos a favor(1-7) y otros en contra(6-11) de su papel 
etiológico. En la actualidad, la hipótesis sobre la 

etiopatogenia del SMSL más plausible es consi-
derar que existen varios factores de riesgo (teo-
ría del triple riesgo(13,18,20)), que coinciden en el 
tiempo (intrínsecos –sexo, edad…– y extrínsecos 
–posición cuna…–) y que desencadenan el acon-
tecimiento(12,13). El refl ujo gastroesofágico podría 
considerarse como uno de los factores implicados, 
por lo que debemos diagnosticarlo y tratarlo.

1. INTRODUCCIÓN: RELACIÓN ENTRE 
RGE Y SMSL

Ha sido muy debatida, existiendo múltiples argu-
mentos a favor y en contra.

1.1. A favor tendríamos

La edad de mayor frecuencia de presentación de 
ambas entidades coincide, estando por debajo 
de los seis meses. El refl ujo gastroesofágico es 
más frecuente durante la fase de sueño activo(10) 
(REM), precisamente durante esta fase del sueño 
están disminuidos los episodios de succión-deglu-
ción no nutritiva, el despertar(14) y la autorresucita-
ción, produciéndose el mayor número de apneas, 
por tanto, se supone que, es más probable que se 
pueda producir la MSL en ella. En distintas series 
publicadas de niños que sufrieron un EAL, un 
hallazgo(15,16) frecuente en los estudios realizados 
es precisamente la existencia de RGE. Un estudio 
refl eja que, tanto el RGE primario como el secun-
dario, fueron el factor causal de EAL en un 4,8%(4).

Patología digestiva y 

muerte súbita del lactante

Julia Leal de la Rosa, Marta García Fernández de Villalta

4.6
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1.2. Argumentos en contra

Una gran mayoría de niños menores de cuatro 
meses tienen RGE prácticamente fi siológico sin 
que les condicione ninguna patología, ni siquiera 
afectación de la curva ponderal, aunque sí frecuen-
tes consultas al pediatra por las regurgitaciones(17). 
El refl ujo empeora con la posición de supino y, sin 
embargo, la MSL disminuye con dicha posición, 
no habiéndose registrado ningún tipo de factor de 
riesgo asociado con ella(18). Niños con RGE severo 
demostrado, a los que provoca patología respira-
toria importante, sin embargo nunca presentaron 
apneas o situaciones que se puedan relacionar con 
la MSL. En algunos estudios realizados(4,6,8,10) no 
se pudieron relacionar los episodios de apnea con 
los de refl ujo, en términos de frecuencia, duración 
o coincidencia. Otros estudios hablan del papel 
protector del refl ujo gastroesofágico para la SMSL, 
al aumentar el número de despertares(10).

2. RELACIÓN FISIOPATOLÓGICA ENTRE 
RGE Y SMSL

Hasta los años 70 las investigaciones(19) sobre 
SMSL buscaban una única etiología que explicase 
todos los casos de SMSL; se consideraron diferen-
tes posibilidades, entre ellas el refl ujo gastroesofá-
gico y la consiguiente aspiración pulmonar como 
causa de la muerte. Cuando se tuvo la evidencia 
de que, salvo en un pequeño número de casos, no 
era signifi cativa la presencia de contenido gástrico 
como hallazgo en las autopsias, se abandonó como 
factor etiológico. Posteriormente, varios autores 
elaboraron una serie de hipótesis(19), que presen-
taban como novedad que el SMSL se producía 
en niños especialmente predispuestos por una 
inmadurez neurológica, adquirida probablemente 
en la época prenatal, son las hipótesis de triple 
riesgo(13,18,20) de Filiano y Kinney (1994), de Wed-
gwood (1972) y de Rognum (1993), así como la 
hipótesis multifactorial de Raring(21) (1972), básica-
mente se trataría de una alteración del desarrollo, 
que daría lugar a una especial «vulnerabilidad» del 

niño, en un momento «crítico» de su maduración, 
sobre el que actuaría algún «factor» desencade-
nante. El estudio de investigación sobre SMSL de 
San Diego, realizado para valorar los cambios en 
SMSL tras la era de posición supina en el sueño, 
considera que en la patogenia se deben considerar 
múltiples factores de riesgo e incidir sobre ellos a la 
vez. En este contexto, se puede volver a considerar 
el RGE como uno más de los posibles factores de 
riesgo, capaz de desencadenar la SMSL a través 
de los quimiorreceptores laríngeos, cuyo estímulo 
por el material refl uido hacia la faringe superior 
daría lugar a una apnea prolongada que condi-
ciona hipoxia y puede conducirle a la muerte si 
no funcionan bien sus mecanismos de despertar y 
autorresucitación. Si durante el intervalo de tiempo 
en que ocurren estos hechos, alguien aprecia la 
situación del niño, puede sacarle de ella, ya sea por 
simple estimulación o mediante una reanimación 
más o menos avanzada según el tiempo de apnea/
hipoxia y subsiguientes cambios metabólicos pro-
ducidos, en este caso estaríamos ante un episodio 
aparentemente letal (EAL).

3. REFLUJO GASTROESOFÁGICO Y 
POSICIÓN EN LA CUNA: BÚSQUEDA DE 
LA EVIDENCIA

La Academia Americana de Pediatría (AAP) realizó 
su primera recomendación acerca de que los niños 
deben dormir en posición de supino (boca arriba) 
con la fi nalidad de reducir el riesgo de síndrome 
de muerte súbita del lactante (SMSL) en el año 
1992. La misma sugerencia fue confirmada en 
1994 y 1996.

En marzo del 2000, se publicó en Pediatrics la 
opinión del Grupo de Trabajo del SMSL de la 
AAP(22). En relación con el refl ujo gastroesofági-
co y la posición en la cuna hace tres afi rmaciones 
de importancia:

1.  Contrariamente a lo que se cree, hay eviden-
cias clínicas y experimentales que demuestran 
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que los niños vomitadores tienen mayor riesgo 
de atragantarse si duermen en posición de 
prono.

2.  No hay evidencia de un aumento de aspiracio-
nes o de vómitos a partir de la recomendación 
de que los bebés deben dormir boca arriba.

3.  A pesar de que siempre se nos ha informado 
de que es menos frecuente el reflujo gas-
troesofágico en la posición de prono, no ha 
habido un aumento de muertes de niños atri-
buibles a aspiración con el cambio de posición 
para dormir.

Estas afi rmaciones, basadas en evidencias, cons-
tatadas por estudios epidemiológicos, realizados 
después de un tiempo de observación tras el cam-
bio de postura en la cuna, vienen a demostrar 
que tiene mayor infl uencia el efecto protector de 
la posición de supino en los lactantes durante el 
sueño, que importancia como factor etiológico el 
refl ujo gastroesofágico.

3.1. La utilización del chupete para 
dormir y RGE

El Grupo de Trabajo de la AAP en las recomeda-
ciones que establece en el Pediatrics del 2005(23), 
recomienda el chupete, una vez establecida la lac-
tancia materna, desde aproximadamente el mes 
de vida, para dormir. Aunque no está explicado 
claramente el mecanismo, se entiende que utili-
zándolo durante el sueño, hasta el año de vida, los 
niños tendrían un patrón de sueño más superfi cial, 
aumentando los despertares, además de aumentar 
el número de episodios de succión-deglución no 
nutritiva que favorecería el aclaramiento esofágico 
si existiera refl ujo. La AAP recomienda utilizar el 
chupete frente a otras opiniones que dicen que 
puede interferir en la lactancia materna y en la 
dentición, ya que afi rma estas últimas, en cambio, 
no están bien documentadas. La manera de utilizar 
el chupete sería únicamente cuando se va a acos-
tar al bebé, sin forzar, y sin volver a introducirlo en 
la boca, si dormido lo suelta, y nunca mezclándolo 
con sustancias dulces.

4. REFLUJO GASTROESOFÁGICO

4.1. Defi nición

Es el paso retrógrado, sin esfuerzo, del conteni-
do gástrico hacia el esófago; es algo que ocurre 
en cualquier individuo sano de forma esporádica, 
sobre todo en el periodo postprandial. Sucede, 
en un porcentaje muy elevado, en los lactantes 
menores de 4 meses y es secundario a la incon-
tinencia del esfínter esofágico inferior (EEI) y/o a 
la dismotilidad gastrointestinal superior. Tiene una 
prevalencia del 8-18% población infantil.

4.2. Fisiopatología del refl ujo 
gastroesofágico

El esfínter esofágico inferior (EEI) es la principal 
barrera contra el refl ujo; está formado por el mús-
culo crural estriado del diafragma (inervado por 
el nervio frénico), y por el músculo liso situado 
en el espesor de la pared del esófago inferior. El 
vago es el que media la relajación del EEI, que es 
desencadenada por la deglución y está coordina-
da con el peristaltismo esofágico. El mecanismo 
del refl ujo(17) consiste básicamente en una rela-
jación brusca del esfínter esofágico inferior, no 
relacionada con movimientos deglutorios; a ello 
se puede añadir una alteración en el aclaramiento 
esofágico (dismotilidad), así como un retraso en 
la evacuación gástrica. La mayor frecuencia del 
reflujo en las primeras semanas y meses de la 
vida sugiere una inmadurez en el desarrollo de la 
regulación funcional del EEI, el mismo mecanismo 
que creemos subyace en la MSL, en relación con 
el control autonómico de la respiración, y función 
vasomotora.

4.3. Clasifi cación del RGE

4.3.1. Primario

•  Funcional (fi siológico): es el que presentan la 
mayoría de los niños, no provocándoles más 
que regurgitaciones, sin afectar a su estado 
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general, corrigiéndose espontáneamente entre 
los 6 meses y el año de vida.

•  Patológico: el material refl uido produce sín-
tomas (Tabla 1) que conocemos como enfer-
medad por refl ujo gastroesofágico(17). Pueden 
ser digestivos y extradigestivos y se deben a: 
lesiones locales en esófago (esofagitis) y o en 
vías respiratorias (laringitis); microaspiraciones 
(neumonía aspirativa, broncopatías), refl ejos 
que provoquen laringospasmo y/o broncos-
pasmo y curva de peso alterada, anemización 
por sangrado, trastornos del movimiento (sín-
drome de Sandifer)…

4.3.2. Secundario

Se deben considerar todos aquellos procesos que 
cursan con vómitos como síntoma, valorando en 
este apartado los síntomas alérgicos IgE y no IgE 
mediados.

5. INDICACIONES PARA CONSIDERAR 
EL DIAGNÓSTICO DE RGE EN 
LACTANTES CON RIESGO DE SMSL

Se investigará esta posibilidad diagnóstica (Tabla 
2) en lactantes que hayan presentado un EAL con 
síntomas sugestivos de refl ujo, o si el episodio fue 
importante y no existe una causa que lo justifi que, 
ya que, en ocasiones, un RGE grave puede no 

dar clínica específi ca suponiendo, sin embargo, 
un factor de riesgo tratable. 

En la mayoría de los lactantes y niños con RGE, la 
historia clínica (vómitos, regurgitaciones y pirosis) 
y el examen físico permiten establecer el diag-
nóstico, detectar sus complicaciones (anemia, 
melenas, etc.) e iniciar un plan de tratamiento. A 
pesar de la existencia de distintos métodos para 
evaluar la existencia de RGE, existen muy pocos 
estudios que comparen su rentabilidad diagnós-
tica. La principal limitación de estas técnicas es el 
escaso poder predictivo del benefi cio individual 
de aplicar un tratamiento médico o quirúrgico. La 
interpretación de los resultados debe ser cuida-
dosa y siempre considerando el contexto clínico.

Para su estudio y su posible relación con apneas 
y EAL, el gold estándar sería el estudio conjun-
to de polisomnografía e impedancia/pHmetría. 
Habitualmente, en la práctica no es fácil disponer 
de ambas técnicas conjuntamente, por lo que 
se valoran fundamentalmente el tránsito diges-
tivo alto para descartar malformación anatómica 
(considerar individualizadamente la indicación ya 
que la irradiación es considerable) y la pHmetría/
impedancia para cuantifi cación de episodios, con 
las limitaciones de estas técnicas. Hay que tener 
en cuenta que puede existir RGE con pruebas 
normales y, a la inversa, la existencia de RGE no 
asegura que sea responsable de los síntomas 

Digestivos Extradigestivos

Vómitos con afectación del desarrollo Neumonía aspirativa recurrente

Esofagitis: dolor torácico, irritabilidad Broncoespasmo. Asma

Problemas alimentarios: disfagia
Rechazo de las tomas

Apnea
Episodios aparentemente letales (EAL)

Obstrucción esofágica por estenosis Anemia

Hematemesis Tos crónica. Estridor. Laringitis

Alteraciones posturales: síndrome de Sandifer, 
tortícolis. Otitis de repetición

TABLA 1. Síntomas de la enfermedad por refl ujo gastroesofágico.
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clínicos. Además de estas pruebas, test inmuno-
lógicos y características de la pHmetría pueden 
sugerir alergia a proteínas de leche de vaca, como 
causantes de refl ujo secundario, aunque la dieta 
de eliminación y su respuesta es fundamental en 
el diagnóstico(24).

5.1. Tránsito digestivo superior (TDS)

Se debe realizar para detectar anomalías anatómi-
cas, pero es poco específi co para diagnosticar y 
evaluar la cuantía del refl ujo. Se pueden encontrar 
signos indirectos que apoyen el diagnóstico, como 
rectifi cación del ángulo de His, esófago corto infra-
diafragmático, valorar la deglución y la peristalsis 
esofágica.

5.2. pHmetría intraesofágica

Se hará solamente en lactantes con EAL impor-
tantes o con apneas repetidas sin etiología clara, 
para poder cuantifi car el riesgo que les supone el 
refl ujo. La pHmetría en el lactante pequeño se va 
a ver muy infl uida por una serie de circunstancias: 
el pH de los alimentos (alcalinidad de la leche), la 
frecuencia de las tomas, que altera periódicamen-
te la acidez gástrica, duración total de la prueba, 
tiempo de sueño y posición del niño, los refl ujos 
alcalinos (duodeno-gástrico). Por todo lo anterior, 
se aconseja realizar una pHmetría de doble canal, 
con dos sondas, una situada en el tercio inferior 

del esófago y otra en el estómago. Debe realizar-
se cuando no existan procesos intercurrentes, sin 
medicaciones adrenérgicas, que pueden favore-
cer el RGE, retirando los antiácidos de 72 a 96 
horas antes del inicio de la prueba. La duración 
del registro debe ser superior a 18 horas, inclu-
yendo periodos nocturnos y diurnos y valorar si ha 
existido desplazamiento de la sonda para valorar 
los resultados adecuadamente.

5.2.1. Parámetros pHmétricos. Valoración 
de resultados y rangos de normalidad

Hay datos publicados por diferentes autores. Los 
resultados de Vandeplas y Sacre(25). Hay diferen-
cias entre los resultados de los distintos auto-
res(26), lo cual puede justifi carse por los diferentes 
modelos de pHmetros existentes en el mercado. 
En general, el IR y el NR >5 son equiparables; 
el NR y el DR+L pueden tener resultados más 
dispares.

1.  IR (índice de refl ujo). Es el tiempo en que hay 
un pH <4; es el parámetro más importante ya 
que proporciona una idea global de la inten-
sidad. Davies y cols.(28) clasifi can la gravedad 
según este parámetro en leve (IR <10%), 
moderado (IR: 10-20%) o grave (IR >20%).

2.  NR, número de episodios de refl ujo.
3.  NR >5 y DR + L, número de episodios de 

reflujo superiores a 5 min y la duración del 

Primer nivel: a todos tras EAL Segundo nivel: individualizar

Monitorización hospitalaria (neumocardiograma) Estudio deglución y tránsito digestivo superior

Examen físico cuidadoso pHmetría/impedancia esofágica

Gasometría, lactato Exploración otorrinolaringológica

Hemograma, iones, glucemia, PCR Frotis para VRS y/o B. pertussis

Función hepática, Ca, P, Mg Amonio, aminoácidos y ác. orgánicos s/o

Rx de tórax Polisomnografía

ECG Cultivos: sangre, LCR, orina, heces

EEG. Ecografía cerebral

TABLA 2. Protocolo de estudio en pacientes que han sufrido un EAL.
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refl ujo más largo son una medida indirecta del 
aclaramiento esofágico, indicando una mayor 
gravedad de los episodios de refl ujo.

4.  (DMR). La duración media de los episodios de 
refl ujo es el cociente entre tiempo total de pH 
<4 (IR) y el número de refl ujos (NR). Se puede 
calcular para toda la monitorización o por perio-
dos, por ejemplo, durante el sueño (DMRS)(29).

5.  Refl ujo alcalino (RA). Se valora como tal el pH 
superior a 7,5. Para diagnosticarlo es necesario 
monitorizar el pH del estómago. 

5.3. Impedanciometría 

Es una técnica basada en el registro de los cam-
bios de impedancia esofágica originados por el 
material refl uido y detectados por un conjunto 
de electrodos dispuestos en un catéter fl exible 
intraesofágico. Debido a su inocuidad y capacidad 
de detectar la presencia y magnitud de refl ujo áci-
do y no ácido es un método útil para el diagnóstico 
de refl ujo en lactantes(27). 

5.4. Otras pruebas

La manometría esofágica, la gammagrafía o la 
endoscopia(28) no están indicadas en estos pacien-
tes en el momento del diagnóstico; se valorarán 
individualmente sus indicaciones para establecer 
el diagnóstico y realizar seguimiento evolutivo del 
refl ujo.

6. MANEJO DIAGNÓSTICO Y 
TERAPÉUTICO DEL RGE 

Va a depender de la historia clínica que ha pre-
sentado el paciente; en la práctica clínica se pue-
den encontrar una gran variedad de síntomas, a 
veces difíciles de interpretar, en general podríamos 
agruparlos en tres categorías, de menor a mayor 
gravedad:

1.  Niños que consultan por difi cultades en rela-
ción con la alimentación, que se manifi estan 

como episodios de apnea, atragantamiento 
(asfi xia), con o sin cianosis, en relación con la 
ingesta, regurgitaciones o vómitos. 

2.  Aquellos que presentan apneas de repetición 
durante el sueño, con o sin sintomatología de 
refl ujo, sobre todo si son obstructivas o mixtas, 
y no existe una causa que lo justifi que.

3.  Niños que sufrieron un episodio aparentemen-
te letal que precisaron estímulo vigoroso para 
recuperarse o reanimación incluso, con o sin 
sintomatología específi ca de refl ujo, ya que en 
ellos es importante tratar cualquier factor de 
riesgo presente. Todos ingresarán para estudio 
y observación, se hará el primer nivel de estu-
dio (véase Tabla 2), con neumocardiograma 
durante 24-48 horas.

En el primer grupo se valorará un estudio de 
la deglución o tránsito digestivo alto; según la 
importancia de la clínica, puede no ser necesario 
y, si todas las pruebas son normales, se dará de 
alta con pautas de conducta en relación con las 
tomas. Si se sospecha que el RGE es causante 
de disfagia, secundaria a la alteración en el tono 
del EES, se valorará iniciar tratamiento farmaco-
lógico con inhibidores de la secreción ácida ± 
domperidona.

En el segundo grupo, además de descartar otras 
patologías que puedan ser responsables de la clí-
nica, está indicado investigar la presencia de RGE. 
Lo ideal sería realizar registro de polisomnografía 
con impedancia/pHmetría, además de tránsito 
digestivo alto. Se tratará el RGE antiácidos ± pro-
cinéticos, valorando la monitorización domiciliaria. 
Con revisiones cada mes o 2 meses, según la evo-
lución. Habitualmente la clínica permite retirar la 
medicación en unos 2-3 meses, y posteriormente 
el monitor, una vez desaparecidos los síntomas, 
incluidas las apneas patológicas.

En el tercer grupo, que es el que constituye 
los episodios aparentemente letales (EAL) 
genuinos, se hará también el primer nivel del 
estudio, con una valoración cuidadosa de todas 
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las etiologías posibles para indicar qué pruebas 
realizar del segundo nivel, incluidos el TDS y 
pHmetría/impedancia. Descartadas otras pato-
logías, si el reflujo puede justificar los síntomas, 
se tratará dependiendo de la gravedad y de 
los resultados:

a.  Siempre estará indicada la monitorización.
b.  Algunos niños mejoran clínicamente con leche 

antirrefl ujo.
c.  Se valorará la existencia de alergia no IgE 

mediada a proteínas de leche de vaca, rea-
lizando lactancia materna con exclusión de 
lácteos, hidrolizado de proteína de leche de 
vaca o hidrolizado de arroz.

d.  Se utilizarán antiácidos ± procinéticos.
e.  Si el episodio fue grave y el reflujo severo, 

habrá que valorar la cirugía.

6.1. Tratamiento específi co del RGE en 
niños que sufrieron un EAL

6.1.1. Recomendaciones dietéticas

Deben ser individualizadas, considerando la clínica 
y situación de cada niño. Poco efi caces.

– Los cambios de fórmulas no se han demos-
trado claramente efi caces, salvo las dietas de 
eliminación de la proteína de leche de vaca 
(hidrolizados) en niños con alergia IgE y no 
IgE mediada; no el cambio a formulaciones de 
soja(24).

– No recomendamos disminuir el volumen de 
cada toma, ni espesar el alimento, con cereales 
o arroz. 

6.1.2. Tratamiento farmacológico (Tabla 3)

Antisecretores
1.  ANTI H2. Son los mayoritariamente empleados. 

La cimetidina ha sido el más ampliamente estu-
diado y la ranitidina el más utilizado, aunque 
no hay estudios controlados y randomizados 
en niños.

2.  Inhibidores de la bomba de protones. Son los 
más efi caces para inhibir la producción de áci-
doclorhídrico, tratamiento de elección de la 
esofagitis péptica y los problemas respiratorios 
asociados al refl ujo. Puede valorarse su uso de 
entrada, aunque habitualmente se ensaya tras 
prueba con anti H2. Los más utilizados son el 
omeprazol, lansoprazol y esomeprazol.

Procinéticos
1.  Domperidona (Motilium®). Acelera el vacia-

miento gástrico, no actúa sobre el esfínter 
esofágico inferior (EEI), por lo que su efi cacia 
es relativa. Por ello, la mayoría de los autores 
no aconsejan su uso.

Nota: El único procinético utilizado en pediatría 
con efi cacia sobre el EEI es la Cisaprida, pero dado 
el número de casos de arritmias cardiacas y alar-
gamiento del intervalo Q-T notifi cados, en noviem-
bre de 2004 se suspendió su comercialización.

Nombre del fármaco Dosis, interacciones, precauciones

Antiácidos: Cimetidina (Tagamet®) Neonatos: 5-20 mg/kg/día q 6-12 h vo, iv
Lactantes: 10 mg/kg/día q 6-12 h vo, iv

Antiácidos: Ranitidina. Formulación magsitral en 
solución 15 mg/ml

Lactantes: 2-4 mg/kg/día q 12 h oral, q 6 h iv

Inhibidores de la bomba de protones: Omeprazol. 
Formulación magistral a 2 mg/ml

Dosis: 0,7-3,3 mg/kg/día oral

Procinéticos: Domperidona (Motilium®) Dosis: 0,3 cc/kg/dosis/8 h 20 min antes de 3 tomas

TABLA 3. Tratamiento farmacológico del RGE.
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6.1.3. Tratamiento postural. Posición en 
la cuna

Mantener al niño incorporado algún tiempo des-
pués de las tomas, fundamentalmente apoyado 
en el brazo izquierdo de la madre, vigilando no 
realizar fl exión forzada de cadera. Intentar que no 
degluta mucho aire mediante el uso de una tetina 
adecuada, y esperando pacientemente a que lo 
expulse bien durante y después de las tomas.

•  A pesar del refl ujo, la posición para acostar 
al niño en la cuna es en decúbito supino; se 
desaconseja también el decúbito lateral; sobre 
colchón duro, se puede semi-incorporar algún 
tiempo después de las tomas (15 grados) con 
el fi n de mantener el esófago algo más eleva-
do que el estómago, siempre que sea posible 
mantenerle mediante algún freno abajo y a los 
lados, evitando que se resbale.

•  Aunque la posición de prono parece dismi-
nuir el número de episodios de RGE, ha sido 
demostrado que la protección de la vía aérea 
está más comprometida en posición prona 
durante el sueño activo, debido a que el índice 
de succión-deglución está signifi cativamente 
disminuido sin la compensación en el incre-
mento de los microdespertares. Además, no se 
ha demostrado que la posición supina aumen-
te los episodios de refl ujo ácido relacionados 
con apneas, tampoco en prematuros(2), por lo 
que la posición supina es la indicada(9).

•  La posición de decúbito lateral izquierdo 
tampoco está recomendada, porque también 
aumenta el riesgo de MSL frente al decúbito 
supino.

•  No es recomendable mantenerle sentado en 
portabebés ni sillitas, porque en esta posición, 
con la cintura fl exionada aumenta la presión 
abdominal, favoreciendo el refl ujo.

6.1.4. Tratamiento quirúrgico

Existen distintas técnicas, la más ampliamente 
utilizada es la funduplicatura de Nissen, bien de 

manera laparoscópica o abierta. La indicación del 
tratamiento quirúrgico es excepcional y se pro-
duce cuando las demás terapias han fracasado 
y se identifi can complicaciones relacionadas con 
enfermedad por refl ujo gastroesofágico. El pronós-
tico de la cirugía se considera bueno, algo peor 
en niños que asocian otros problemas médicos y 
en menores de un año. 

7. CONCLUSIÓN

El RGE puede ser un factor desencadenante 
de MSL, EAL y apneas, en un niño susceptible, 
debido al retraso madurativo neurológico en el 
control de sus centros homeostáticos (incluido el 
respiratorio), en una etapa crítica de su desarrollo. 
Sobre todo si se suman otros factores de riesgo, 
como posición de prono en la cuna, tabaquismo, 
excesivo abrigo, infecciones del tracto respiratorio 
superior, prematuridad y otros. Por tanto, se debe 
valorar como diagnóstico en los casos referidos 
anteriormente, y tratar de forma adecuada, inci-
diendo, a la vez, sobre los otros factores de riesgo 
potencialmente tratables.
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1. INTRODUCCIÓN. SÍNTESIS 
CONCEPTUAL

Durante años, el síndrome de muerte súbita del 
lactante (SMSL) fue atribuido a sujetos presun-
tamente sanos, de acuerdo con la defi nición de 
Beckwith en 1970(1). Desde que Kinney y cols.
(2), en base a hallazgos neurohistopatológicos, 
rebatieran esta afi rmación, múltiples teorías han 
ido surgiendo, sustentadas en hipótesis más o 
menos complejas, abogando por una etiología 
multifactorial con interacción de diversos meca-
nismos madurativos y constitucionales, gran parte 
de los cuales se habrían originado ya en la vida 
intrauterina(3,4). Como consecuencia, el lactante 
sería más vulnerable y tendría menor poder de 
respuesta a las agresiones ambientales(5).

El “triángulo fatal” de la MSL, descrito por Rognum 
y Saugstad en 1993, considera la concurrencia 
de tres condiciones indispensables para el falle-
cimiento del lactante(4): 

• Una predisposición genética.
• Una vulnerabilidad en el desarrollo del sistema 

nervioso central (SNC) y del sistema inmu-
ne (afectando especialmente a la inmunidad 
mucosa).

• Un factor desencadenante.

Los desencadenantes más probables en el SMSL 
incluirían la hipoxia crónica, las infecciones víricas, 
las toxinas bacterianas, los estados infl amatorios, 

las alteraciones bioquímicas y las anomalías gené-
ticas como mutaciones y polimorfi smos genéticos 
involucrados en el metabolismo y en el sistema 
inmune. 

2. SMSL Y EL SISTEMA INMUNOLÓGICO 

Aproximadamente el 50% de las víctimas del SMSL 
cursan en el momento de su fallecimiento un cuadro 
infeccioso (generalmente respiratorio o gastrointes-
tinal)(6,7), poniendo de manifi esto la activación del 
sistema inmune y la presencia de respuestas infl a-
matorias anómalas(5,8-11). Otros autores sugieren que 
esta hiperestimulación del sistema inmune estaría 
relacionada con factores alimentarios. 

Investigaciones recientes sugieren una hiperesti-
mulación del sistema inmunitario mucoso(7), pro-
bablemente originada por factores microbianos, 
en relación con el SMSL(10). Así, las necropsias 
de lactantes fallecidos por esta causa muestran 
una densidad elevada de macrófagos y eosinófi los 
pulmonares, y cifras elevadas de linfocitos T y B(12). 
Dicha estimulación conduciría a un aumento de 
la síntesis de citoquinas que, a su vez, activarían 
el sistema inmune y posteriormente deprimirían el 
centro respiratorio(6,7,13). También la existencia de 
deleciones parciales en genes relacionados con la 
vía del complemento, y de polimorfi smos genéticos 
de la síntesis de citoquinas, podrían ser responsa-
bles en el SMSL de reacciones exageradas ante 
infecciones aparentemente banales(14).

Patología inmunoalérgica y muerte 

súbita del lactante

Bárbara C. Fernández Barrio 

4.7
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2.1. Alteraciones en la vía del 
complemento

Muchas víctimas del SMSL presentan una hipe-
ractivación del sistema inmune, hecho que condi-
cionaría una mayor vulnerabilidad a las infecciones 
simples. Parte de esta vulnerabilidad podría atri-
buirse a deleciones parciales en el gen del factor 
C4 del complemento. Éstas se presentan hasta en 
un 20% de individuos de raza caucásica(15), y con-
dicionarían una respuesta inmune subóptima, con 
difi cultades para neutralizar al agente patógeno. 
El gen de C4 se investigó en cohortes alemanas y 
noruegas víctimas de SMSL (40 y 104 casos, res-
pectivamente), encontrando una asociación entre 
infecciones leves previas al fallecimiento y delecio-
nes parciales de C4A o C4B, sugiriendo que esta 
combinación aumentaría el riesgo de SMSL(15-17).

2.2. Citoquinas 

Mucho se ha discutido acerca del posible papel 
de las citoquinas como factor fi siopatológico en 
el SMSL(9,18-20). Las citoquinas son la expresión 
molecular de la respuesta infl amatoria e inmune en 
reacciones alérgicas, infecciones víricas y sepsis, 
y regulan la intensidad y duración de la respuesta 
a determinados insultos mediante el estímulo e 
interacción de diferentes células(7,19). 

En el lactante, ante la presencia de hipoxia crónica 
en periodos infecciosos/infl amatorios, se liberan 
grandes cantidades de citoquinas proinfl amatorias 
(lo que se ha venido a denominar “tormenta de 

citoquinas”)(21), constituyendo una potencial fuente 
de daño tisular si su producción no es controlada. 
Estas citoquinas proinfl amatorias regulan a la baja 
la expresión génica del citocromo p-450 y de otras 
enzimas relacionadas con la síntesis del ARNm, 
la expresión proteica y la actividad enzimática, 
afectando así al metabolismo de varias sustancias 
lipofílicas endógenas, como esteroides, vitaminas 
liposolubles, prostaglandinas, leucotrienos y trom-
boxanos, y contribuyendo al daño tisular. Así, el 
edema pulmonar y las hemorragias petequiales 

observadas frecuentemente en el SMSL podrían 
ser el resultado de la fuga capilar provocada por 
la IL-2 y el IFNα. La hipoxia crónica, a través de la 
liberación de mediadores proinfl amatorios como 
IL-1α, IL-1β y IL-6, de la sobrecarga de los siste-
mas cardiocirculatorio y respiratorio, y de reacciones 
infl amatorias a nivel del sistema nervioso central 
(SNC), con el desarrollo de gliosis y de alteraciones 
de neuromediadores relacionados con el patrón del 
sueño, contribuirían a alteraciones homeostáticas 
que, combinadas con el efecto de la nicotina(21,22) y 
del trauma metabólico, conducirían al fallecimiento 
de los lactantes genéticamente predispuestos(12).

En el ámbito del SMSL se han investigado los 
genes relacionados con la producción de IL-1α, 
IL-1β, IL-4, IL-6, IL-10, IL-12, IL-13, IL-16, IL-18, 
TGF, TNFα e IFNγ(22-27), aunque los estudios más 
relevantes se centran en la IL-10 y la IL-6(7). 

La IL-6 forma parte de la cascada infl amatoria y 
juega un papel clave en la transición de la inmu-
nidad innata a la inmunidad adquirida limitando, 
a través de su receptor soluble, el acúmulo de 
gránulos neutrófi los y la migración de linfocitos 
T CD3+ en procesos inflamatorios agudos.(28) 
Cuatro estudios han examinado el papel de poli-
morfi smos en el gen de IL-6 en el SMSL(23,29-31), 
dos de los cuales han mostrado una asociación 
positiva(23,29). 

Estudios clínicos han encontrado concentraciones 
elevadas de IL-6 en el líquido cefalorraquídeo de 
lactantes fallecidos por SMSL, equivalentes a nive-
les encontrados en lactantes fallecidos por causa 
infecciosa, como meningitis o sepsis(32), apoyando 
la teoría de que el cerebro es el principal órgano 
diana del mecanismo letal desencadenado por 
la reacción inmunológica(7). Este vínculo entre la 
inmunidad mucosa y el SNC ha sido sugerida a 
su vez por otros autores, estableciendo una rela-
ción con el sistema serotoninérgico cerebral(4,32). 
A nivel del tronco cerebral, el sistema serotoninér-
gico regula funciones vitales como la respiración, 
la presión arterial y la frecuencia cardíaca. Una 



183

Li
br

o 
bl

an
co

 d
e 

la
 m

ue
rt

e 
sú

bi
ta

 in
fa

nt
il

anomalía en este sistema provocaría la incapaci-
dad para restaurar la homeostasis tras un insulto 
durante el sueño, conduciendo a la muerte del 
lactante en el primer año de vida, periodo en el 
cual la homeostasis es aún inmadura(7).

La IL-10 es una importante citoquina inmunoregu-
ladora, con funciones antiinfl amatoria, antiinmune y 
antifi brosis, que juega un notable papel en el trans-
curso de las enfermedades infecciosas. La variabili-
dad en la producción de IL-10 tiene un componente 
hereditario del 50 al 75%, principalmente atribuido 
a polimorfi smos en el gen promotor de IL-10, inclu-
yendo polimorfi smos en posiciones 1082*A, 819*T y 
592*A, que constituirían haplotipos determinantes 
en la capacidad de síntesis de IL-10(33). Algunos 
autores han relacionado alguno de estos haplotipos 
con un aumento de la odds ratio del SMSL(34,35), 
especialmente en casos relacionados con proce-
sos infecciosos(36). Estos hallazgos sugerirían que 
un lactante con un genotipo IL-10 desfavorable, 
en presencia de factores predisponentes, podría 
presentar una infraproducción de la misma, condu-
ciendo a reacciones exageradas ante infecciones 
aparentemente banales(14).

3. SMSL Y VACUNAS 

Es antigua la discusión en la comunidad médica 
sobre la asociación entre la vacunación y el SMSL. 
Desde que en el año 1983 se lanzara en EE.UU. 
la sospecha de una posible asociación temporal 
entre el SMSL y la vacuna contra difteria, tétanos 
y tos ferina(37), diversos estudios se han llevado 
a cabo, sin que ninguno haya podido confi rmar 
una asociación estadísticamente significativa 
entre el momento de aplicación de las vacunas 
y el SMSL(38,39).

En el año 2003 surgió una nueva señal de alarma, 
esta vez en Alemania y Austria, relacionando la 
muerte súbita de 5 lactantes con la administración 
de la vacuna combinada hexavalente Hexavac® 
(difteria, tétanos, tos ferina, polio inactivada, hepa-

titis B e Hib conjugada)(40), sin encontrar asocia-
ción estadísticamente signifi cativa. Por otra parte, 
un estudio llevado a cabo en Italia durante 5 años 
no demostró asociación entre el SMSL y la admi-
nistración de la vacuna hexavalente(38).

Kuhnert y cols., en su reciente revisión de los 3 
estudios de casos y controles más relevantes acer-
ca de la materia, no encuentra asociación entre el 
riesgo de muerte súbita en lactantes en el periodo 
postvacunación(41).

En conclusión, no existe evidencia actual que 
relacione la MSL con vacunas e inmunizaciones. 

4. SMSL Y PATOLOGÍA ALÉRGICA

Diversas fuentes han sugerido un vínculo entre la 
alergia y el SMSL. La presencia de una respues-
ta infl amatoria anómala y las alteraciones en la 
coagulación, en probable relación con un número 
elevado de mastocitos y la degranulación de los 
mismos, así como la liberación de heparina, TNF-α 
y otros componentes vasoactivos, contribuirían a 
respuestas pseudoanafi lácticas en el SMSL(6). 

4.1. Anafi laxia y elevación de triptasa sérica

Varios estudios han investigado la contribución de 
los mecanismos anafi lácticos en el SMSL median-
te el análisis de moléculas relacionadas con estos 
mecanismos. 

La activación de los mastocitos conduce a la pro-
ducción de triptasa. Se han encontrado niveles 
signifi cativamente elevados de dicha proteasa en 
el suero de lactantes fallecidos por SMSL, esta-
bleciendo niveles críticos de triptasa por encima 
de 10 ng/ml como marcador de activación masto-
citaria premortem. Según Platt y cols., un lactante 
fallecido por SMSL presenta una probabilidad 20 
veces superior a los sujetos control de presentar 
niveles elevados de β-triptasa sérica, sin que el 
intervalo de tiempo postmortem infl uya en este 
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resultado. De este modo, la anafi laxia mediada por 
la degranulación mastocitaria se habría propuesto 
como mecanismo patogénico en algunos casos de 
SMSL(42,43). No obstante, otros autores sugieren 
que la elevación de la triptasa, así como de la IgE 
total sérica, no se debería en puridad a fenóme-
nos alérgicos sino a la degranulación mastocitaria 
provocada por la hipoxia en lactantes que duer-
men en decúbito prono, al ser ésta (la posición en 
decúbito prono) la única variable estadísticamente 
relacionada con la elevación de triptasa(44).

Otros autores, en cambio, rechazan la anafi laxia 
como mecanismo relacionado con el SMSL, al no 
encontrar asociación entre éste y la elevación de 
la triptasa sérica(45).

4.2. Alergias alimentarias. Proteínas de 
la leche de vaca

Por otra parte, se ha relacionado la hiperestimu-
lación del sistema inmune, presente en el SMSL, 
con factores alimentarios. Ya en 1960, Parish y 
cols. afi rmaron que el SMSL podría ser explicado 
por reacciones anafi lácticas a antígenos presentes 
en la leche de vaca(46), siendo apoyados poste-
riormente por estudios experimentales(47-49). No 
obstante, esta hipótesis no ha podido ser confi r-
mada clínicamente, y en la actualidad no se asocia 
la presencia de reacciones alérgicas a las proteínas 
de la leche de vaca con el SMSL. Las teorías que 
sugieren un riesgo reducido de SMSL en lactantes 
alimentados con leche materna no parecen, pues, 
relacionadas con dicha hipótesis, sino más bien 
con un umbral de vigilia más bajo respecto a sus 
pares alimentados con fórmula artifi cial(50).

4.3. Otros alérgenos. Estigmas alérgicos 
y SMSL

La anafi laxia inducida por alérgenos se ha postu-
lado como posible etiología del SMSL. En efecto, 
parte de las recomendaciones dirigidas a reducir 
el riesgo de exposición a alérgenos coinciden con 
las propuestas para reducir el riesgo de SMSL. 

Se ha relacionado el aislamiento de der p 1, uno 
de los principales componentes del Dermatopha-

goides pteronissinus, alérgeno presente en los 
ácaros del polvo y con actividad proteásica, en 
las cunas de los lactantes fallecidos por SMSL, 
encontrándose en estos casos colchones más vie-
jos y con mayores concentraciones de alérgenos 
(alto contenido de der p 1), así como una mayor 
frecuencia de enfermedades/infecciones banales. 
No obstante, la única signifi cación estadística se 
atribuye a la presencia de der p 1 con la frecuencia 
de afecciones menores, sin poder establecer una 
relación causa-efecto en el SMSL(51).

También se ha sugerido un posible mecanismo 
anafi láctico en el papel que juega la exposición 
al humo del tabaco en el SMSL. Estudios expe-
rimentales han señalado que la glicoproteína del 
tabaco (TGP), presente en las hojas del tabaco y 
en el humo del mismo, se asocia a anafi laxia en 
modelos animales infantiles (conejos) que habían 
sido previamente sensibilizados a dicha proteína 
en periodo neonatal, apoyando la hipótesis de que 
la exposición pre y postnatal al humo del tabaco 
se asocia a una mayor incidencia del SMSL(52).

En cambio, la presencia de antecedentes familiares 
de atopia u otros síntomas alérgicos no se han 
relacionado estadísticamente con la MSL(53) .

5. RESUMEN DE LOS PUNTOS CLAVE

• Entre los desencadenantes más probables en 
el SMSL se incluyen los estados infl amatorios, 
las alteraciones bioquímicas y las anomalías 
genéticas involucrados en el metabolismo y en 
el sistema inmune. Estas alteraciones condicio-
nan una mayor vulnerabilidad al lactante y una 
menor capacidad de respuesta a agresiones 
ambientales consideradas menores.

• Las alteraciones en la síntesis/metabolismo 
de las citoquinas y en la vía del complemento 
se asocian con un mayor riesgo de SMSL, 
estableciéndose un vínculo fi nal con el sistema 
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nervioso central que conduciría a un fracaso 
de la homeostasis del lactante. 

• No existe evidencia actual que relacione el 
SMSL con vacunas e inmunizaciones. 

• Existe controversia en cuanto al papel de la 
anafi laxia en el SMSL. El hallazgo de niveles 
elevados de β-triptasa sérica se ha relaciona-
do con el SMSL a través de la degranulación 
mastocitaria ocurrida en decúbito prono en 
condiciones de hipoxia. No obstante, pare-
ce prudente mantener las recomendaciones 
dirigidas a reducir el riesgo de exposición a 
alérgenos, aunque no se haya encontrado una 
asociación estadísticamente signifi cativa entre 
éstos y un mayor riesgo de SMSL. 

• A pesar de la posible hiperestimulación del 
sistema inmune a través de factores alimenta-
rios, en la actualidad no se asocia la presencia 
de reacciones alérgicas a las proteínas de la 
leche de vaca con el SMSL.

• La presencia de antecedentes familiares de 
atopia u otros síntomas alérgicos no aumentan 
el riesgo del SMSL.
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1. IntroduccIón

Desde su creación en 2009, la Sociedad Española 
de Patología Forense (SEPAF) estableció en sus 
estatutos la actualización de los conocimientos en 
patología forense así como la unificación de pro-
tocolos de actuación y el establecimiento de lazos 
de unión con otras sociedades científicas afines(1).

En cumplimiento de estos estatutos, la SEPAF, 
a través de sus diferentes grupos de trabajo, ha 
establecido una estrecha colaboración con dife-
rentes sociedades científicas, tanto nacionales 
(Sociedad Española de Anatomía Patológica, 
Sociedad Española de Cardiología) como inter-
nacionales (Association for European Cardiovas-

cular Pathology, International Network for Forensic 

Research), con el objetivo de poner en marcha 
protocolos de estudio tanto en casos de muerte 
natural (muerte súbita cardiaca, muerte súbita 
asociada al deporte) como en muerte violenta 
(asfixias mecánicas).

La relación entre la medicina forense y la Asocia-
ción Española de Pediatría (AEP) se remonta a 
1991, cuando se crea el Grupo para el Estudio y 
Prevención del SMSL en el seno de la AEP y se 
pone en marcha el “Plan Nacional de Estudio y 
Prevención de la MSI”. En 1993 se aprobó el Pro-
tocolo de Estudio Multidisciplinar: Epidemiológico, 
Clínico y Patológico, que se ha venido utilizando 
durante muchos años y ha demostrado ser un 
instrumento muy útil(2,3).

En esta tercera edición del Libro Blanco de la 
Muerte Súbita Infantil (MSI), el Grupo de Trabajo 
de la SEPAF es el encargado de desarrollar el 
importante capítulo dedicado a la investigación 
post mórtem de la MSI. Han sido numerosos 
los avances que se han producido en este tema 
en los últimos años y todos ellos se recogen en 
este capítulo desarrollado por profesionales de 
amplia y reconocida experiencia en la investigación 
médico-legal de la MSI que incluye: historia clínica 
prenatal, examen del lugar de la muerte, autopsia 
macro-microscópica, exámenes complementarios 
y recogida de muestras en el hospital.

Estoy convencido de que esta aportación del Gru-
po de Trabajo de la SEPAF contribuirá, sin duda, a 
un mejor conocimiento de los mecanismos fisio-
patológicos que subyacen en estas muertes tan 
dramáticas, y aun misteriosas en muchos casos, 
lo que permitirá avanzar en el establecimiento de 
medidas de prevención. 

2. ProtocoLo dE LEvantamIEnto dE 
cadÁvEr(4-9) 

El levantamiento de cadáver y el examen del lugar 
de los hechos constituyen un pilar esencial en el 
que se sustenta una completa investigación en 
casos de muerte súbita infantil (MSI). La infor-
mación recogida durante el levantamiento de 
cadáver complementa la obtenida tras la práctica 
de la autopsia y el examen del historial clínico del 

Investigación post mórtem de la 
muerte súbita infantil
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fallecido. Por otro lado, los datos recabados en el 
levantamiento de cadáver suponen una valiosa 
ayuda para el patólogo forense, en relación con 
la interpretación de los hallazgos post mórtem; 
permitiendo en la mayoría de los casos admitir o 
descartar las distintas hipótesis acerca de la etio-
logía, causa y mecanismos de muerte.

No obstante, si bien el fi n primordial del levanta-
miento de cadáver en los casos de muerte súbita 
infantil lo constituye el establecimiento de la causa 
de la muerte, ello no es óbice para que esta dili-
gencia nos facilite la identifi cación de datos relacio-
nados con el nivel de higiene y salud en el entor-
no ambiental y familiar del niño que nos permitan 
comprender los riesgos asociados en los casos de 
muerte súbita infantil; dándonos la oportunidad de 
dar consejo genético, ofrecer a los familiares una 
explicación técnica y científi ca acerca de lo ocurrido, 
apoyar y aliviar el sufrimiento de los progenitores; 
constituyendo una parte esencial de esa proyección 
social que tiene la medicina forense en estos casos, 
traspasando la mera actividad pericial y constituyen-
do un soporte básico en la prevención de futuros 
casos de muerte súbita en la infancia. 

A diferencia de otras escenas de muerte, los casos 
de muerte súbita infantil generan múltiples esce-
nas en el lugar de los hechos y ello requiere que el 
médico forense haya de establecer una adecuada 
y fl uida relación con otros participantes que tie-
nen diferentes roles y responsabilidades (servicios 
médicos de emergencia, servicios hospitalarios, 
policía judicial, fuerzas y cuerpos de seguridad del 
estado, familiares, testigos) que son inestimables y 
valiosas fuentes de información y que contribuyen 
a incrementar el grado de implicación médico-
legal y social que tienen este tipo de muertes. 

El trabajo diario demanda la necesidad de utilizar 
criterios de actuación homogéneos en nuestra 
actividad profesional. Esto se hace más eviden-
te en las actuaciones ante una MSI donde hay 
que recoger múltiples datos, tanto en el lugar del 
levantamiento, como relativos a los antecedentes y 

durante la práctica de la autopsia y que van a tener 
gran trascendencia a la hora de intentar llegar a un 
diagnóstico de la causa de la muerte y esclarecer 
las circunstancias de la misma.

Es, por lo tanto, necesario elaborar protocolos de 
actuación que no sean excesivamente extensos ni 
doctrinales, para conseguir los objetivos de nor-
malización de todas las autopsias judiciales que se 
realizan en los distintos Institutos de Medicina Legal 
(IML), en los casos de MSI. Este protocolo cons-
tituye uno de los cimientos para estandarizar las 
técnicas de investigación, recogida de evidencias 
biológicas, así como para homogeneizar la actua-
ción médico-forense en el lugar de los hechos. 

El protocolo está sistematizado por orden cronoló-
gico, desde que se comunica el hecho, hasta que 
se realiza el levantamiento y se recogen los datos 
relativos al procedimiento judicial, de fi liación, de 
las características de la muerte, las circunstancias 
del último sueño, el lugar donde se encontró el 
cadáver y los antecedentes patológicos (Tabla 1).

3. PROTOCOLO DE RECOGIDA DE 
DATOS PERINATALES EN LA MUERTE 
SÚBITA INFANTIL

Conocer los datos perinatales, en los casos de 
una muerte súbita del lactante, es fundamental, 
tanto los referentes al niño (sexo, prematuridad, 
peso, alimentación, uso del chupete, vacunación, 
antecedentes familiares…), las circunstancias del 
último sueño (colecho, habitación muy caliente, 
excesiva cantidad de ropa en la cama) como los 
de la madre (enfermedades, tabaquismo, hábitos 
tóxicos…), ya que pueden implicar un mayor ries-
go de morbilidad y mortalidad. 

Con respecto al lactante, hay que valorar especial-
mente la prematuridad y el bajo peso, así como 
los antecedentes obstétricos y perinatales. En la 
madre valoraremos las enfermedades que alteren 
el desarrollo y maduración fetal como diabetes, 
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cardiopatías, hipertensión gravídica, etc., y las 
enfermedades infecciosas.

El médico forense, bien como parte integrante de 
la comisión judicial o bien autorizado por el juez 
(LECrim.), realizará la diligencia del levantamiento 
de cadáver y es en ese momento cuando tiene que 
iniciar la recogida de los datos de interés, tanto 
médico-legales como clínicos. Posteriormente, se 
completarán dichos datos con los obtenidos en la 
entrevista con los familiares y los del historial médi-
co de la madre y del niño, elaborando con todo 
ello una historia clínica lo más completa posible.

El protocolo está sistematizado por orden cronoló-
gico, embarazo, parto, periodo perinatal, neonatal 
y postnatal, situación socio-familiar, datos de la 
madre y del padre y, por último, los antecedentes 
familiares de interés (Tabla 2).

4. EXAMEN EXTERNO DEL CADÁVER

En todos los casos de autopsias médico-forenses 
se debe practicar un examen externo minucioso, ya 
que el mismo puede ofrecer información esencial 
sobre las causas y los mecanismos de la muerte. 
Este procedimiento está principalmente orientado a 
excluir una muerte de origen traumático o asfíctico-
sofocación (valorar si existen secreciones en nariz 
y boca, cianosis acra, petequias conjuntivales…), a 
detectar signos de deshidratación o desnutrición o 
de negligencia en el cuidado del niño o de maltrato. 
En este tipo de cuadros el examen externo puede 
ser el único método para orientar al diagnóstico 
de la causa de la muerte o las muestras a recoger 
para solicitar estudios complementarios. Se debe 
comprobar la posible presencia de equimosis, 
erosiones, heridas, etc., y describirlas en detalle 
e, idealmente, fotografi arlas. Asimismo, se deben 
recoger los datos relativos al desarrollo madurativo, 
nutritivo y de higiene. Se debe evaluar la posible 
existencia de anomalías congénitas. La presencia 
de vómito, fl uido sanguinolento, exudados en cavi-
dad bucal o en fosas nasales debe ser anotada. 

Hay que observar cuidadosamente los ojos en bús-
queda de petequias conjuntivales. En las muertes 
no presenciadas es necesaria la valoración de los 
cambios post mórtem de cara a la determinación 
de la data de la muerte. Además, la distribución de 
las livideces puede ser un dato esencial en deter-
minar la posición en la que el lactante falleció (p.ej. 
para saber si murió en decúbito prono), al igual 
que las marcas de presión en la cara. La toma de 
temperatura rectal también puede ser útil en la 
valoración de la hipertermia, aunque ésta no es 
tan específi ca, ya que puede estar afectada por 
numerosas variables (p.ej. tipo de ropas de cama, 
estación del año, calefacción en el cuarto, masa 
corporal, etc.). Por último, hay que tomar nota y, si 
es posible, documentar fotográfi camente las evi-
dencias en relación a las maniobras de reanimación 
cardiopulmonar. 

En la Tabla 3 se recogen los datos aconsejados 
en el protocolo de autopsia internacional estan-
darizado para el estudio de la muerte súbita del 
lactante(10-12).

5. TOMA DE MUESTRAS(12-21)

La toma de muestras para análisis microbiológicos, 
toxicológicos, bioquímicos, genéticos y metabó-
licos deberá realizarse de manera sistematiza-
da y protocolizada para evitar la contaminación 
secundaria de las muestras. La Figura 1 muestra 
en diagrama de fl ujo un ejemplo de la secuencia 
en que deben tomarse las muestras en autopsias 
de muerte súbita infantil. 

Las muestras tomadas durante la autopsia tienen 
carácter judicial y, por lo tanto, debe seguirse el 
protocolo de cadena de custodia, a fi n de que la 
trazabilidad de las muestras, sub-muestras, alícuo-
tas y extractos de ADN/ARN que se generen a 
partir de ellas estén debidamente garantizados. 
Deberá controlarse en forma estricta que cada 
muestra esté debidamente rotulada, fechada y 
fi rmada.
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En la recogida de las muestras deberán utilizarse 
frascos estériles. La superfi cie externa de los mis-
mos deberá limpiarse con lejía u otro desinfectante 
antes de su remisión al laboratorio de microbiolo-
gía si se han manchado durante su manipulación. 

No siempre es necesario hacer todos los análisis, 
sino que deben ser solicitados atendiendo a los 
antecedentes patológicos, sintomatología prodró-
mica en las horas y días previos, y a las circunstan-
cias en torno a la muerte. Esto es recomendable 
principalmente en lactantes donde las muestras y 
particularmente los fl uidos biológicos son escasos. 
Como norma general, los estudios toxicológicos son 
prioritarios. Por otra parte, puesto que en lactantes 
y niños pequeños las causas más frecuentes de MS 
son las enfermedades infecciosas (ver capítulo 6), 
en estos individuos es muy conveniente el estudio 

microbiológico, sobre todo en las muertes rápidas 
que se producen en la fase invasiva de la infección 
y en los que no se encuentran signos de infec-
ción en el estudio histopatológico. El diagnóstico 
de deshidratación se basa en el examen externo 
del cadáver y en el análisis bioquímico en humor 
vítreo y por eso esta muestra debe preservarse para 
este tipo de estudios. En adolescentes, según los 
antecedentes, se puede orientar un screening inicial 
de análisis, considerando además de la posibilidad 
de infección, la investigación de drogas de abuso y 
tóxicos y los análisis genéticos para detección de 
mutaciones asociadas a cardiopatías familiares. En 
defi nitiva, aun con unas pautas generales, en cada 
caso hay que valorar los análisis precisos teniendo 
en cuenta también, la disponibilidad y coste de los 
estudios a realizar. En las Tablas 4.1, 4.2 y 4.3 se 
resumen las muestras a tomar.

Examen
externo

Tiempo
torácico

Tiempo
abdominal

Muerte Súbita
Infantil

• Pelo (Toxicología)
• Piel (Análisis metabólicos)
• Hisopos nasofaríngeos/faríngeos (bacteriología y virología)
• Sangre periférica (niños mayores): bacteriología,
  análisis moleculares, toxicología
• Suero (microbiología)

• Sangre cardiaca (niños pequeños): bacteriología,
  análisis moleculares, toxicología
• Hisopo tráqueo-bronquial (bacteriología y virología)
• Pulmón (bacteriología y virología)
• Miocardio (análisis moleculares microbiológicos)

Tiempo
craneal

• Bazo, hígado: microbiología
• Orina (bacteriología, toxicología, análisis metabólicos)
• Riñón (microbiología)
• Contenido gástrico (toxicología)
• Bilis (toxicología, análisis metabólicos)
• Heces (bacteriología y virología)

• LCR (bacteriología y virología)
• Cerebro (bacteriología y virología)
• Humor vítreo (bioquímica y toxicología)

Figura 1.
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Precauciones generales para la toma de 
muestras para microbiología

Con objeto de evitar los fenómenos post mórtem 
que pueden afectar a las muestras destinadas al 
análisis microbiológico, se deberán tomar una 
serie de precauciones encaminadas a proteger 
las muestras:

– Conservación del cadáver a 4ºC lo antes posi-
ble y hasta la realización de la autopsia.

– La autopsia idealmente se realizará en un 
período que no supere las 24 horas desde la 
muerte y preferentemente en las primeras 15 
horas.

– Las muestras de sangre y otros fl uidos corpo-
rales, exudado nasofaríngeo, orina y heces, se 
tomarán al comienzo de la autopsia.

– Se deben emplear envases y medios especia-
les para microbiología: Tubos de sangre con 
EDTA; tubos de sangre con SPS (polianetol 
sulfonato sódico) o citrato; frascos de hemo-
cultivo; hisopos con medio de transporte para 
bacteriología (tipo Amies) y para virus, toman-
do, al menos, 2 hisopos por muestra. Se acon-
seja disponer además de solución fi siológica 
estéril.

– La apertura de cavidades y disección de órga-
nos se realizarán empleando las técnicas de 
esterilidad y asepsia quirúrgicas usuales. Se 
evitará romper vasos sanguíneos u otros órga-
nos, especialmente el intestino.

– Las muestras se obtendrán esterilizando la 
superfi cie del órgano con una espátula ardien-
te y cortando bloques de tejidos desde la zona 
central del área cauterizada o aspirando fl uidos 
a través de ésta.

– Se aconseja realizar tomas de dos o más órga-
nos empleando un bisturí estéril para cada 
órgano o tejido.

– Los envases para análisis microbiológicos no 
se compartirán con otros análisis.

– Se deberá reseñar la hora de la toma de mues-
tra y el tiempo transcurrido entre la muerte y 
su envío.

Recomendaciones específi cas para la 
toma de muestras para microbiología

Para evitar la contaminación por translocación 
bacteriana es recomendable que la sangre para 
hemocultivo se obtenga antes de la manipulación 
del intestino. 

En los individuos mayores se recomienda obtener 
una muestra de sangre periférica por punción de 
vena femoral, yugular externa, subclavia o axilar 
antes de la apertura del cadáver. Previamente 
deberá esterilizarse la piel con alcohol isopropíli-
co (atomizador o toallitas comerciales empapadas 
en alcohol isopropílico de 70º), dejando secar la 
superfi cie. Puesto que el alcohol isopropílico se 
incluye como patrón interno en ciertos estudios 
toxicológicos, se debe notifi car al laboratorio que se 
ha empleado como desinfectante. Otra alternativa 
es el empleo de povidona-yodada (Betadine®), que 
también debe dejarse secar antes de proceder a la 
extracción de la muestra. A continuación, se aspira 
la sangre utilizando aguja y jeringa estéril de 20 ml. 
En los lactantes y niños pequeños (de hasta 4-5 
años) es difícil acceder a la vena yugular, por lo que 
se suele tomar una muestra de sangre por punción 
del corazón derecho, al que se accede tras abrir 
el saco pericárdico. Para ello se esteriliza la zona a 
punzar como se ha indicado anteriormente y, tras 
dejar secar la superfi cie, se aspira sangre con una 
aguja y jeringa estéril de 5-10 ml. Una vez obtenida 
la muestra, la sangre se inyecta directamente en 
un tubo con SPS (polianetol sulfonato sódico) o 
citrato sódico, en un tubo con EDTA y en un tubo 
con activador del coágulo, que se dejará sedimen-
tar y se centrifugará, para la obtención de suero. 
Adicionalmente se puede recoger un frasco de 
hemocultivo para aerobios, que en niños peque-
ños será de tipo pediátrico (20 ml) y en individuos 
mayores, de 40 ml. La sangre a inocular en estos 
frascos debe estar en proporción 1/5-1/10 con 
respecto al volumen del caldo del frasco de cultivo.

Se recomienda tomar una porción en fresco de 
los siguientes órganos: pulmón, bazo, miocardio, 
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riñón, cerebro e hígado para estudio bacterioló-
gico. El bazo es prioritario pues complementa el 
cultivo de la sangre. Del pulmón se tomará de 
más de un lóbulo si el aspecto macroscópico de 
éstos es distinto. En total, incluyendo el pulmón 
y el bazo, se deberán recoger un mínimo de 5 
órganos para cultivo bacteriológico, que se selec-
cionarán de acuerdo con los hallazgos de autopsia. 
La toma de glándulas suprarrenales está reco-
mendada cuando éstas se hallan hemorrágicas 
(sospecha de Waterhouse-Friderichsen). 

También es recomendable congelar una porción 
de estas muestras de órganos y de sangre, pre-
feriblemente a -70ºC, de manera que sea posible 
realizar estudios moleculares con posterioridad, 
tanto enfocados a microbiología como a estudios 
de enfermedades hereditarias (miocardiopatías 
estructurales y canalopatías, fundamentalmente). 
La recogida de miocardio para posteriores estudios 
moleculares microbiológicos será de gran utilidad 
tras el diagnóstico histopatológico de miocarditis. 

Las heces se recogerán en frasco estéril. La por-
ción para bacteriología preferentemente se tomará 
con medio de transporte Cary-Blair, y la porción 
para virus en medio de transporte viral.

Para la recogida del LCR se coloca el cadáver en 
decúbito ventral. En los lactantes y niños peque-
ños, en los que se puede abrir la calota cranea-
na cortando las suturas craneales con tijera, se 
pueden disecar los músculos paraespinales del 
cuello y, tras retirar el atlas, se corta la durama-
dre espinal mediante bisturí estéril y se toma una 
muestra de LCR con jeringa o pipeta estériles. En 
adolescentes se limpia la zona posterior del cuello 
con povidona iodada o con alcohol isopropílico 
de 70º, se inserta una aguja de calibre 1-2 en la 
línea media bajo el hueso occipital, inclinando la 
aguja hacia las cavidades orbitales. Esta muestra 
puede complementarse con una porción de cere-
bro obtenida inmediatamente después de quitar 
la calota craneana, con instrumental estéril. Otra 
opción es la toma en el conducto raquídeo, por 

punción lumbar percutánea, en cisterna magna 
o en ventrículos laterales. La zona de piel donde 
se va a realizar la punción lumbar se desinfectará 
con un antiséptico efi caz antes de proceder a la 
extracción de la mayor cantidad posible de líquido.

6. EXAMEN INTERNO DEL 
CADÁVER(10,16,18)

Se realizará una autopsia completa. La incisión de 
apertura recomendada es la de “Y” o la de “Vir-
chow”. Se practicará preferentemente la técnica 
de evisceración en bloque único cérvico-tóraco-
abdominal y pélvico. En las muertes perinatales es 
necesario el estudio de la placenta y del cordón 
umbilical. Se puede hacer el estudio de los vasos 
umbilicales en el momento de la apertura, ya que 
la vena umbilical se localiza al lado del ligamento 
falciforme hepático, en este momento puede abrir-
se. En sentido caudal a la inserción del cordón se 
continúa con el uraco, que va hasta el polo inferior 
de la vejiga. Puede seccionarse a nivel de la inser-
ción umbilical y disecarse entre el uraco-vejiga 
siguiendo la línea media de la pared abdominal. 

Se procederá al examen in situ de la cavidad abdo-
minal y de la cavidad torácica, una vez seccionadas 
las costillas. El corazón y los grandes vasos debe-
rán siempre ser inspeccionados in situ, antes de su 
evisceración. Se valorará si los órganos están en 
el lugar anatómico esperado, las cavidades están 
libres y sin derrames. 

En las muertes infantiles es de especial relevan-
cia una buena toma de muestras para estudios 
complementarios, como son los microbiológicos, 
químico-toxicológicos, histopatológicos y genéti-
cos, el muestreo se deberá obtener si es posible 
durante la práctica del examen externo y/o previa 
a las maniobras de disección y extracción. 

La disección y estudio macroscópico de cada una 
de las vísceras debe realizarse de manera que 
no interfi era el posterior diagnóstico de confi r-
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mación histológico, por ello, dadas las pequeñas 
dimensiones de las vísceras en los lactantes, cuan-
do las circunstancias y los medios supongan un 
impedimento y no garanticen el diagnóstico, se 
recomienda la evisceración y remisión del paquete 
visceral en bloque íntegro o por bloques cérvico-
torácico, abdominal y genitourinario, sin disecar 
individualmente y con la proporción de formol ade-
cuada. En caso de estudio macroscópico visceral 
deben anotarse los pesos de los órganos. 

Es recomendable que el oído medio se inspec-
cione en todos los casos de MSI (estudios sugie-
ren una mayor incidencia de otitis media en esta 
población) mediante la apertura del peñasco del 
hueso temporal. De forma excepcional podría ser 
necesaria la extracción del globo ocular, peel-off 
y disección de cara (Tabla 5).

7. SELECCIÓN DE CORTES PARA 
ESTUDIO MICROSCÓPICO 

El estudio microscópico en toda autopsia pediátrica 
es fundamental porque la mayoría de las causas 
de muerte súbita a esa edad no pueden detectar-
se con el examen macroscópico exclusivamente. 
La patología infecciosa, tan prevalente entre las 
causas de muerte súbita en niños (ver capítulo 
6), requiere de un estudio microscópico para su 
diagnóstico (salvo en casos de sepsis menin-
gocócica fulminante con petequias y hemorragia 
suprarrenal) porque a simple vista pasa desaper-
cibida. El muestreo ha de ser además sufi ciente-
mente amplio para poder precisar la extensión de 
un proceso patológico y determinar si puede ser 
responsable de la muerte. Por otra parte, la muerte 
súbita inexplicada, correspondiente al síndrome de 
muerte súbita del lactante cuando ocurre de 0 a 
12 meses de edad y durante el sueño, o la muerte 
súbita inesperada asociada a la epilepsia, por ejem-
plo, son diagnósticos de exclusión que requieren 
haber excluido otra posible causa de muerte tras 
un estudio histopatológico exhaustivo. El estableci-
miento de los tan necesarios criterios diagnósticos 

de causa de muerte necesitan sustentarse en un 
protocolo detallado y selección de muestras para 
estudio microscópico de aplicación por todos los 
servicios de anatomía patológica involucrados en 
este tipo de muertes. No debemos olvidar tampoco 
la importancia de conservar tejidos en parafi na para 
investigaciones futuras en este campo de la muerte 
súbita del que tan poco conocemos.

El protocolo de selección de muestras para estu-
dio microscópico que presentamos a continua-
ción (Tabla 6), tomando como base el protocolo 
de autopsia internacional estandarizado para el 
estudio de la muerte súbita del lactante(10) ha sido 
consensuado por el Grupo de Trabajo de Patolo-
gía Perinatal e Infantil de la Sociedad Española de 
Patología Forense (SEPAF).

8. RECOGIDA DE MUESTRAS EN EL 
HOSPITAL

Introducción

El presente protocolo de actuación y recogida de 
muestras se ha elaborado por médicos especialis-
tas en Pediatría de la UCI pediátrica del Complejo 
Hospitalario B del Complejo Hospitalario de Nava-
rra con el consenso de los médicos forenses del 
Instituto Navarro de Medicina Legal (INML) y el 
conocimiento y aprobación de la Juez Decana de 
los Juzgados de Instrucción de Pamplona.

El Complejo Hospitalario B del Hospital de Navarra 
es el centro de referencia de atención a pacientes 
pediátricos de Navarra y, por tanto, receptor de 
la mayor parte de casos graves y con riesgo vital. 
Dado que las muertes súbitas en edad pediátrica se 
consideran, como norma general, muertes sujetas a 
investigación judicial y que con no poca frecuencia, 
especialmente en los casos de la muerte súbita del 
lactante, el diagnóstico de la causa de la muerte se 
realiza por exclusión, se consideró muy adecuada la 
colaboración de la medicina asistencial y la pericial 
para alcanzar diagnósticos más precisos. Por otro 
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lado, es conocido que la precocidad en la toma 
de muestras mejora la calidad en la valoración e 
interpretación de los resultados post mórtem(22) y 
que especialmente en el campo bioquímico existe 
una importante limitación en cuanto a relacionar los 
hallazgos con la causa de muerte(23-27). 

El presente protocolo no será necesariamente 
de aplicación en su totalidad y siempre deberá 
adaptarse al caso concreto y al medio en el que se 
vaya a desarrollar (tubos de recogida de muestras, 
peculiaridades de funcionamiento…) pero en todo 
caso entendemos que puede ser útil como guía 
de actuación conjunta medicina asistencial-pericial 
con benefi cio para ambas partes.

El protocolo se ha desarrollado en distintos epí-
grafes que pasamos a exponer.

Procedimiento

Todo niño, previamente sano, que llega a Urgencias 
de Pediatría fallecido o que, tras las maniobras de 
RCP, fallece, se considera que es una muerte sujeta 
a investigación judicial. En estos casos, como norma 
general se debe seguir el siguiente procedimiento:

– Al ingreso del menor se debe tomar la tempe-
ratura central mediante toma de temperatura 
rectal del menor. Comentario: tiene fi nalidad 

asistencial diagnóstica (hipotermia, hiperter-

mía,..) y forense (cálculo de data de muerte).

– Avisar al Forense de Guardia a través del 112 
lo que permite que la comunicación quede 
grabada. Comentario: en nuestra Comunidad 

los avisos de fallecimientos de muertes sujetas 

a investigación judicial con ingreso hospitalario 

se realizan directamente al médico forense. El 

médico forense se encarga de comunicar el falle-

cimiento al Juez y al cuerpo policial competente, 

si no ha sido ya movilizado. En otras Comunida-

des la comunicación se suele hacer a la policía 

o directamente al Juzgado o Juez competente. 

– Si el menor es mayor de 2 años, avisar median-
te llamada al 112 al Coordinador de Trasplantes 

de Tejidos (los menores de 2 años están exclui-
dos de la donación de tejidos). Comentario: 

Navarra tiene establecido un sistema de dona-

ción de tejidos en muertes extrahospitalarias 

que no pueden ser donantes de órganos. El 

llamado modelo Pamplona ha sido objeto de 

diversas publicaciones científi cas(28).

– Recoger muestras biológicas forenses, clínicas 
y necesarias para ser incluido en protocolo 
de trasplante de tejidos, útiles en todo caso 
para determinar la causa de muerte. Comen-

tario: con criterio general en Urgencias/UCIP 

se realizará la toma de muestras: sangre, orina, 

LCR, aspirado nasofaríngeo y endotraqueal, fro-

tis nasofaríngeo y biopsias. Es muy importante 

conocer el método y la vía de extracción de 

las distintas muestras para poder interpretar 

adecuadamente los hallazgos post mórtem. 

– Realizar pruebas radiológicas. Comentario: en 

España son pocos los IMLs que tienen equipos 

radiológicos a su disposición para realizar radio-

logía simple y ninguno tiene TC en sus instala-

ciones. Dado que las pruebas de imagen previas 

a la autopsia se consideran necesarias con el fi n 

de descartar lesiones traumáticas(29) y que la 

sensibilidad de la TC es mayor que la radiología 

simple(30). Este paso del protocolo se considera 

muy útil para el diagnóstico defi nido de la causa 

de muerte y para la toma de decisiones en la 

prosección por parte del médico forense.

– Trasladado al Servicio de Patología del INML. 
Comentario: en Navarra el Servicio de Patolo-

gía del INML esta en recinto hospitalario por 

fuera del Complejo Hospitalario B por lo que 

el traslado del cadáver se realiza, siguiendo 

la normativa de sanidad mortuoria, en furgón 

fúnebre movilizado a través del 112 tras aviso 

del facultativo asistencial o médico forense. 

Recogida de muestras

Como se ha señalado en el epígrafe anterior, la 
recogida de muestras con criterio general se rea-
liza lo antes posible, en urgencias o en la UCIP, y 
por el pediatra responsable del paciente. 
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• Sangre: Se extrae la máxima cantidad posible 
(16,5 ml como mínimo), de vía central o por 
punción intracardiaca, con la siguiente fi nalidad. 
– Si es susceptible de ser donante de tejidos 

(DT) (niños mayores de 2 años) para grupo 
y Rh en tubo de EDTA (morado) – 2 ml.

– 5 ml con EDTA para congelar a -80ºC por si 
fuera necesario realizar estudios genéticos. 

– Para estudio microbiológico, útil tanto para 
estudio etiológico como para estudio pre-
trasplante:
· Serologías: tubo tapón mostaza – 4,5 ml 

(para las serologías habituales).
· Hemocultivo – 1-3 ml en tubo de hemo-

cultivo.
– Para estudio toxicológico se recogen 2 tubos 

de tapón gris con FNa (conservante) y OxK 
(anticoagulante) de 4 ml cada uno.

– Para estudio metabólico (acilcarnitinas), 
unas gotas de sangre recogida en papel 
de fi ltro.

• Orina: se extrae la máxima cantidad por son-
daje o punción suprapúbica (mínimo 25 ml):
– 5 ml en tubo/bote estéril para estudio micro-

biológico (urocultivo y antígenos de CMV).
– 10 ml en tubo/bote estéril para estudio toxi-

cológico.
– 10 ml en tubo/bote estéril para estudio 

metabólico.
• LCR: extracción por punción intraventricular si 

es posible dada la edad del menor sino se hará 
mediante punción en la cisterna magna (entre 
los hemisferios cerebelosos) con aguja larga 
desde la parte posterior del cuello. Se coloca 
al cuerpo en decúbito prono y se inserta la 
aguja en la línea media bajo la base del hueso 
occipital y dirigida levemente hacia arriba(31).
– 4 ml en tubo de LCR para estudio metabólico. 
– 4 ml en tubo de LCR para estudio micro-

biológico (PCR VHS-I, PCR VHS-II, PCR 
enterovirus y cultivo LCR).

• Aspirado nasofaríngeo y endotraqueal median-
te tubo viral-pack (hisopo + medio) si la mues-
tra es escasa o se va a tardar en procesar y en 
tubo colector con sistema de aspiración (BAS), 

si la muestra es abundante y se va a procesar 
de inmediato (PCR virus respiratorios).

• Frotis nasofaríngeo mediante torunda estéril 
en tubo con medio.

• Biopsias: a realizar por el pediatra de Urgen-
cias/UCIP, convenientemente instruido por el 
cirujano pediátrico, en las primeras 1-3 horas 
tras el fallecimiento del menor. 
– Biopsia cutánea: 3 mm2 x 1 cm de profun-

didad, sin grasa. Conservar en medio de 
HAM (tubos en nevera UCIP) a temperatura 
ambiente.

– Biopsia muscular: 100-300 mg (1x1 cm 
aproximadamente): dividir la muestra en 
medio estéril en dos partes iguales, colocando 
una porción en tubo colector y enviar al ultra-
congelador (-70ºC) del Laboratorio Central 
y la segunda mitad conservarla en frío (4ºC 
frigorífi co UCIP). De esta, debe ser conser-
vado un fragmento de 1 mm x 5 mm en tubo 
especial para microscopía electrónica (ME) 
refrigerado hasta ser utilizado y el resto se 
debe conservar envuelto en gasa húmeda con 
suero fi siológico en tubo colector.

– Biopsia hepática: 300 mg por punción direc-
ta debajo del reborde costal derecho por 
punción transcutanea con trocar que se 
coloca en un tubo colector y se ultracongela 
a -70º C.

Conservación y envío de muestras 

Es muy importante que, una vez recogidas las 
muestras, en función del tipo de analítica se esta-
blezca un método de conservación y un destino 
fi nal, acreditando en el caso de las muestras foren-
ses una adecuada custodia mediante el pertinen-
te documento. El procedimiento que se sigue en 
nuestro caso es:

• Se remiten al laboratorio de bioquímica del 
centro para su custodia y/o estudio:
– Para refrigerar:

· Para ser DT: 1 tubo morado grupo y Rh 
en tubo de EDTA (morado) – 2 ml.
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· Para diagnóstico etiológico y para ser DT: 
1 tubo mostaza.

· Para ser recogidas por el forense: 2 tubos 
grises + 1 tubo de orina (no exime de reco-

ger muestras en autopsia. Se entregan por 

el laboratorio al médico forense con orden 

judicial y tras cumplimentar el correspon-

diente documento de cadena de custodia).

· Para conservar a temperatura ambiente: 
sangre en papel de fi ltro. 

· Para ultracongelar: avisar al Médico de 
Guardia de Análisis Clínicos para recoger 
y guardar la muestra a -70ºC, bien identi-
fi cadas, hasta que sean recogidas por el 
pediatra para ser enviadas al laboratorio 
de referencia.
- 1 tubo de LCR 
- 1 tubo de orina 
- Biopsia muscular: en tubo colector 

(directamente, sin gasa húmeda).
- Biopsia hepática: en tubo colector, igual 

que la muscular.
• A microbiología:

– 1 frasco de hemocultivo.
– 1 tubo de orina.
– 1 torunda.
– 1 tubo de viral-pack.

• A la UCIP: 
– Biopsia cutánea: mantener en medio de HAM 

que está disponible en nuestro caso en el ser-
vicio de genética (es necesario disponer de 
tubos con el medio, refrigerados, con repo-
sición periódica ya que tiene fecha de cadu-
cidad) a temperatura ambiente identifi cada, 
hasta que tenga lugar el envío al laboratorio 
de referencia para estudios metabólicos. Es 
necesario cambiar el medio de HAM cada 
48 horas hasta que se realice el envío.

– Biopsia muscular: conservar en nevera (4ºC) 
dos muestras, hasta que puedan ser pro-
cesadas por patólogo. Una, en tubo espe-
cial (en nevera de UCIP), para microscopía 
electrónica. La de mayor tamaño, envuelta 
en gasa húmeda en SSF, en tubo colector.

Pruebas de imagen

El menor es trasladado envuelto en una sábana-
sudario al Servicio de Radiología donde se le 
practican los estudios radiológicos; serie ósea y 
Pan-TC.

Información y preguntas 

La recogida de información fi able es fundamen-
tal para establecer un determinado diagnóstico 
etiológico. Cuando el menor es trasladado al cen-
tro hospitalario, los padres o los cuidadores se 
trasladan con él y es bueno que cuanto antes se 
recupere información sobre las circunstancias del 
fallecimiento. En el guión de preguntas se incluyen 
las siguientes(32):

– Datos personales del niño fallecido: nombre y 
apellidos, dirección, teléfono, población, fecha 
de nacimiento.

– Hora en la que es seguro que estaba vivo.
– Hora en la que fue hallado muerto.
– Antecedentes familiares: muerte súbita, enfer-

medades hereditarias…
– Antecedentes personales: prematuridad, 

antecedentes obstétricos, apneas, cianosis, 
hipotonía, vómitos, ingresos previos…

– Enfermedad actual: síntomas previos (muco-
sidad nasal, GEA, fi ebre…).

– Medicación, si la tomaba: nombre y dosis.
– Alimentación: lactancia materna, artificial o 

mixta.
– Tabaquismo durante el embarazo.
– Uso indebido de drogas durante el embarazo.
– Exposición a tabaquismo pasivo.
– Postura en la que fue encontrado.
– Última toma: hora, tipo y cantidad.
– Presencia de restos de leche en boca, nariz…
– Lugar en el que se encontraba: domicilio, guar-

dería, cuna, cochecito…
– Si estaba cubierto por la ropa de la cuna o no.
– Maniobras de RCP realizadas, hora de inicio y 

duración, medicación administrada.
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Número de caso IML: Sí No No exam

JUZGADO

PROCEDIMIENTO

NOMBRE

EDAD

SEXO

FECHA NACIMIENTO

GRUPO ÉTNICO

I. DATOS DE LA MUERTE SÚBITA

Mes
Día
Hora

Datos acerca de la notifi cación

Personal médico de emergencias
Policía Judicial
Cuerpos y Fuerza Seguridad del Estado
Familiares y/o testigos relacionados
Desconocidos
Dirección del lugar de los hechos
Condiciones en que el niño fue encontrado muerto
Condiciones en que el niño fue encontrado inconsciente

Datos acerca del lugar de los hechos

Domicilio
Guardería
Otros
Hospital
Hospital transporte realizado por:
Muerte en el lugar de los hechos
Muerte en el Servicio de Urgencias:
    - Ingresa cadáver
    - En reanimación
    - En planta
Muerte en el transcurso traslado a centro sanitario
Muerte durante aplicación medidas terapéuticas

Cuidados sanitarios proporcionados al niño

Historial clínico
Sin antecedentes sanitarios
Antecedentes patológicos médicos
Datos recabados a través de: 
    - Médico-pediatra
    - Otros profesionales sanitarios
    - La familia
    - Otros

TABLA 1. Protocolo de levantamiento de cadáver en la muerte súbita infantil.
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Sí No No exam

II. LEVANTAMIENTO  DE CADÁVER E INSPECCIÓN OCULAR EN EL LUGAR DE LOS HECHOS

Día
Hora

Datos recabados referentes al domicilio

Evidencia de abuso de alcohol en familiares   
Evidencia de consumo de drogas de abuso en la familia   
La policía ha recibido llamadas de ese domicilio en el pasado  
Contactos previos con los servicios sociales   
Historial documentado de maltrato   
Olores anormales domicilio   
Humo en domicilio   
Humedad en domicilio   
Agua estancada en domicilio   
Mascotas en domicilio

Tipo de domicilio

Agua potable   
Número de habitaciones   
Orientación   
Ventilación   
Espesor de la paredes (aislamiento)   
Localización cuna/cama   
Localización fuentes de calefacción/refrigeración: 
    - Eléctrica   
    - Gas   
    - Otras   
Número de personas mayores 18 años   
Número de personas menores18 años   
Número de personas fumadoras/tienen cuidado al fumar   
Número de personas fumadoras/cigarrillos día

Datos referentes al niño

Niño duerme en: 
    - Cuna   
    - Cama   
    - Cochecito/sillita   
Niño duerme solo   
Niño duerme con otras personas   
Posición de la cara cuando fue encontrado: 
    - Hacia la izquierda
    - Hacia la derecha   
    - Boca abajo   
    - Boca arriba    
    - Nariz, boca cubierta u obstruida      
    - Desconocida 

TABLA 1. (Continuación) Protocolo de levantamiento de cadáver en la muerte súbita infantil.
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Datos referentes al niño (continuación)

Fenómenos cadavéricos cuando fue encontrado:
    - Ninguno   
    - Livideces   
    - Rigidez   
    - Frialdad   
    - Deshidratación  
    - Otros   
Dormía con la cara apoyada en la almohada   
Aparatos funcionando en habitación:
    - Calefactores   
    - Radiadores   
    - Estufas   
    - Refrigeración

Datos referentes al cadáver en el levantamiento

Situación del cadáver:
    - Cuna   
    - Camas padres (compartida o solo)   
    - Cochecito/sillita   
    - Sofá   
    - Otros   
Posición del cadáver
    - En decúbito supino   
    - En decúbito prono   
    - En decúbito lateral   
    - Otras   
Temperatura rectal   
Temperatura ambiental   
Fenómenos cadavéricos: 
    - Ninguno   
    - Livideces   
    - Rigidez   
    - Frialdad   
    - Deshidratación   
Fecha última comida   
Tipo de la última comida   
Cantidad y ropa que lleva el cadáver   
Cantidad y ropa de abrigo en cuna o cama   
Existencia de medicamentos en habitación   
Sospecha de malos tratos   
Sospecha sofocación o asfi xia   
Maniobras de reanimación:
    - Padres   
    - Servicio de emergencias
    - Otros   
Reportaje fotográfi co y/o esquema del lugar de los hechos  
Recogida de evidencias (tipo)   
Causa probable de la muerte, 
    - MSI   
    - Sospecha muerte violenta

TABLA 1. (Continuación) Protocolo de levantamiento de cadáver en la muerte súbita infantil.
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III. ANTECEDENTES MÉDICOS DEL FALLECIDO

Historial médico   
Problemas durante el parto   
Nacimiento: 
    - En hospital   
    - En domicilio   
Enfermedades maternas o complicaciones durante el embarazo   
Número de visitas prenatales   
Anomalías congénitas   
Lactancia natural  
Lactancia artifi cial   
Parto múltiple   
Peso/talla al nacer:   
Edad gestacional:   
Hospitalización del niño en las dos semanas posteriores al nacimiento  
Visitas a urgencias en ese periodo   
Ganancia pondoestatural normal   
Exposición a enfermedades contagiosas dos últimas semanas
Otras enfermedades en las dos últimas semanas   
Somnolencia en las últimas 48 horas   
Irritabilidad en las últimas 48 horas   
Llanto excesivo en las últimas 48 horas   
Cambios apetito en las últimas 48 horas   
Vómitos o episodios de atragantamiento en las últimas 48 horas  
Fiebre o sudor excesivo en las ultimas 48 horas   
Diarrea o cambios en las deposiciones en las últimas 48 horas  
Antecedentes de insufi ciencia respiratoria, apnea o cianosis en las últimas 48 horas
Vacunaciones en las últimas 72 horas  

IV. ANTECEDENTES MATERNOS

Estado civil   
Nivel educativo   
Actividad laboral   
Hábitos tóxicos:
    - Tabaco   
    - Alcohol   
    - Drogas ONMENT   
Antecedentes patológicos de la madre (especifi car)   
Antecedentes patológicos familiares (especifi car)   
Breve explicación acerca del acontecimiento de MSI (indicar quien lo relata):
...................................................................................................................................................
...................................................................................................................................................
...................................................................................................................................................

TABLA 1. (Continuación) Protocolo de levantamiento de cadáver en la muerte súbita infantil.
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NOMBRE

FECHA NACIMIENTO

I. EMBARAZO

Edad gestacional   
Embarazo espontáneo/Técnica de reproducción asistida   
Control de embarazo (a partir de qué mes)   
Grupo sanguíneo/Rh (madre)   
Embarazo normal   
Embarazo patológico (causa)   
Numero de gestaciones previas   
Tiempo entre gestaciones sucesivas   
Abortos anteriores

II. PARTO

Domicilio   
Hospital   
Único   
Múltiple   
Presentación cefálica   
Podálica   
Nalgas   
Cesárea   
Amniorrexis espontánea   
Amniorrexis provocada   
Horas de bolsa rota:   
SGB (estreptococo del grupo B)   
Amnionitis

III. PERINATAL

Peso nacimiento:   
Talla:   
Perímetro craneal:   
Apgar 1’   
Apgar 5’   
Reanimación   
Grupo sanguíneo/Rh:

IV. PERIODO NEONATAL Y POSTNATAL

Lactancia: 
    - Natural   
    - Artifi cial   
    - Mixta   
Vacunaciones   
Fecha última vacunación   
Comportamiento tranquilo   
Comportamiento nervioso   
Llanto: 
    - Fuerte   
    - Normal   
    - Débil   

TABLA 2. Protocolo de recogida de datos perinatales en la muerte súbita infantil.
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IV. PERIODO NEONATAL Y POSTNATAL (continuación)
Posición normal del niño: 
    - Decúbito supino   
    - Decúbito prono
Sueño: 
    - Tranquilo
    - Excitado   
    - Con llanto   
Compartía cama con los padres   
Dormía en habitación con los padres   
Sudoración durante el sueño:    
    - Poca   
    - Importante   
Uso de chupete   
Atención pediátrica   
Hospitalizaciones previas
V. SITUACIÓN SOCIOFAMILIAR
Domicilio: 
    - Bueno   
    - Normal   
    - Malo   
Nivel social: 
    - Alto   
    - Medio   
    - Bajo   
Población   
Nacionalidad y etnia   
Edad del padre   
Edad de la madre   
Profesión padre   
Profesión madre  
VI. DATOS DE LA MADRE
Estado civil:   
    - Casada   
    - Soltera   
    - Divorciada/separada    
    - Otro   
Nivel de instrucción: 
    - Elemental   
    - Medio   
    - Universitario   
Consumo de tabaco habitualmente (cantidad/día)   
Consumo de alcohol habitualmente (cantidad/día)   
Consumo de drogas habitualmente   
Consumo de tabaco en embarazo (cantidad/día)   
Consumo de alcohol en embarazo (cantidad/día)   
Consumo de drogas en embarazo (cantidad/día)   
Antecedentes patológicos  HIV +   
Otras infecciones   
Otros antecedentes patológicos

TABLA 2. (Continuación) Protocolo de recogida de datos perinatales en la muerte súbita infantil.
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Sí No No exam

VII. DATOS DEL PADRE

Nivel de instrucción: 
    - Elemental   
    - Medio   
    - Universitario   
Peso   
Consumo de tabaco habitualmente (cantidad/día)   
Consumo de alcohol habitualmente (cantidad/día)   
Consumo de drogas habitualmente (enumerar)   
Antecedentes patológicos HIV +   
Otras infecciones   
Otros antecedentes patológicos

VIII. ANTECEDENTES FAMILIARES

Muerte súbita infantil   
Antecedentes de muerte súbita   
Enfermedades congénitas y hereditarias (especifi car)

EXPLICACIÓN ACERCA DEL ACONTECIMIENTO DE MSI

(indicar quién lo relata):
...................................................................................................................................................
...................................................................................................................................................
...................................................................................................................................................

Sí No No exam

I. EXAMEN EXTERNO

Fecha y hora de la autopsia 
Sexo 
Raza 
Rigor mortis: distribución 
Livor mortis: distribución y si están fi jas

II. PESOS Y MEDIDAS

Peso corporal 
Longitud total (cráneo-talón) 
Perímetro cefálico (occípito-frontal) 
Perímetro torácico (por mamilas) 
Perímetro abdominal (por ombligo)

III. ASPECTO GENERAL/DESARROLLO
Desarrollo normal   
Estado de nutrición:   
    - Normal   
    - Pobre   
   -  Obeso

TABLA 2. (Continuación) Protocolo de recogida de datos perinatales en la muerte súbita infantil.

TABLA 3. Examen externo del cadáver.
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Sí No No exam

III. ASPECTO GENERAL/DESARROLLO (Continuación)
Hidratación (pliegue cutáneo, fontanelas, ojos, lengua):   
    - Normal
    - Deshidratado   
    - Edematoso   
Palidez   
Cianosis acra
IV. CABEZA
Confi guración normal   
Cuero cabelludo y pelo normal   
Consistencia ósea normal   
Otros
V. EVIDENCIA DE TRAUMA
Hematomas   
Laceraciones   
Abrasiones   
Quemaduras   
Otros
VI. INTERVENCIONES QUIRÚRGICAS
Cicatrices   
Otros
VII. EVIDENCIA DE RESUCITACIÓN
Marcas faciales   
Abrasiones en labios   
Equimosis torácicas   
Ventosas de ECG   
Marcas de desfi brilador   
Venopunturas   
Otros
VIII. ANOMALÍAS CONGÉNITAS
Externas
IX. PARTES BLANDAS
Ictericia   
Petequias   
Rash   
Marcas de nacimiento   
Otras alteraciones
X. OJOS
Color   
Cataratas   
Posición anormal   
Ictericia   
Conjuntiva anormal   
Petequias   
Otras alteraciones

TABLA 3. (Continuación) Examen externo del cadáver.
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XI. OREJAS

Implantación baja   
Rotación anormal   
Otras alteraciones

XII. NARIZ

Presencia de secreciones   
Confi guración anormal   
Desviación del tabique   
Atresia coana derecha   
Atresia coana izquierda   
Otras alteraciones

XIII. BOCA

Flemas, vómitos, secreciones   
Frenillo labial anormal   
Presencia de dientes:   
    - Número arriba   
    - Número abajo

XIV. LENGUA

Anormalmente larga   
Frenillo anormal   
Otras alteraciones

XV. PALADAR

Hendido   
Arco prominente   
Otras alteraciones

XVI. MANDÍBULA

Micrognatia   
Otras alteraciones

XVII. CUELLO

Anormal

XVIII. TÓRAX

Anormal

XIX. ABDOMEN

Distendido   
Ombligo anormal   
Hernias   
Otras lesiones

XX. GENITALES EXTERNOS anormales

XXI. ANO anormal

XXII. EXTREMIDADES anormales

TABLA 3. (Continuación) Examen externo del cadáver.
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Tipo de 
muestra Cantidad Tipo de análisis a realizar Envase o medio a utilizar

Hisopo 
nasofaríngeo1

2 hisopos Bacteriología Medio de transporte para 
bacteriología (Amies)

Virología Medio de transporte viral

Sangre 
(periférica)2

1 ml Bacteriología (sólo cultivo) Tubo con SPS/citrato sódico

> 1 ml Bacteriología (sólo cultivo) Frasco de hemocultivo de aerobios 
(opcional)

3-5 ml Microbiología: (molecular 
y virología) 

Genético de cardiopatías 
familiares

Con EDTA

Suero 2-3 ml de 
sangre total

Serología y análisis 
antigénicos 

Sedimentar y centrifugar la sangre en 
tubo con activador del coágulo o tubo 

estéril: Envío de suero ya separado

Hisopo traqueo 
bronquial 

2 hisopos Bacteriología Medio de transporte para bacteriología 
(Amies)

Virología Medio de transporte viral

Pulmón 1 cm3 Bacteriología Tubo/frasco estéril

1 cm3 Virología Frasco/tubo estéril con solución 
fi siológica

Bazo 1 cm3 Bacteriología y congelación En frasco/tubo estéril

Cerebro, 
miocardio, 
hígado, riñón 

1 cm3 Bacteriología y congelación 
para estudios moleculares

En frasco/tubo estéril

Orina 1 ml Bacteriología En frasco estéril

Heces 2 ml Bacteriología En frasco estéril o medio Cary-Blair

Virología Medio de transporte viral

LCR ≥ 1 ml Bacteriología y virología Tubo estéril

1Si existen antecedentes de faringitis o se observa irritación en faringe, adicionalmente se tomará exudado faríngeo con 
2 hisopos, uno de ellos en medio de transporte de bacteriología (Amies) y otro con medio de transporte viral.

2Las muestras de sangre que se tomen para microbiología deberán ser preferentemente de origen periférico, salvo en 
lactantes y niños pequeños donde esto no sea posible, y se tome sangre cardiaca tras abrir el saco pericárdico. Si el 
transporte desde el lugar de la toma de muestra hasta el laboratorio de análisis no es inmediato, para el hemocultivo 
se recomienda el empleo de tubos con SPS (polianaetol sulfonato sódico) o, en su defecto, con citrato sódico como 
anticoagulante, que se pueden complementar con frascos de hemocultivo, ya que el empleo exclusivo de éstos puede 
facilitar el sobrecrecimiento de contaminantes, que impida la obtención de resultados concluyentes.

TABLA 4.1. Toma de muestras para análisis microbiológicos y genéticos.
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Tipo de muestra Cantidad
Tipo de análisis 

a realizar Envase o medio a utilizar

Pelo Mechón de 7 
mm de grosor

Toxicología Envuelto en sobre de papel, marcando 
el extremo proximal y el distal. 

Conservar refrigerada

Sangre periférica 1,5  ml 
(lactantes)

3 ml 
(adolescentes)

Toxicología Tubo con fl uoruro sódico y 
oxalato potásico

Sangre cardiaca 1,5  ml 
(lactantes)

3 ml 
(adolescentes)

Toxicología Tubo con fl uoruro sódico y 
oxalato potásico

Orina 10 ml Toxicología Tubo limpio sin conservantes

Bilis (en ausencia 
de orina) o hígado

≥ 2 ml Toxicología Frasco limpio sin conservantes

Contenido gástrico La totalidad Toxicología Frasco limpio sin aditivos

Humor vítreo ≥1 ml Toxicología Tubo limpio sin conservantes

Bioquímica (prioritario 
en lactantes)

Tipo de 
muestra

Cantidad Tipo de análisis 
a realizar

Envase o medio a 
utilizar Observaciones

Piel 1 cm2 Estudio de 
metabolopatías

Frasco estéril con 
solución de Ham 

o equivalente para 
cultivo celular

Recogida en condiciones 
de esterilidad, previa 

desinfección de la piel

Sangre 5 gotas Estudio de 
metabolopatías

En tarjeta de cartón 
(Guthrie card)

Orina > 2 ml Estudio de 
metabolopatías

Tubo limpio sin 
conservantes

1Sólo se tomará cuando exista garantía de que el análisis se va a efectuar de forma rápida. Se recomienda conservar a 
Tª ambiente hasta 48 horas. Para una conservación más larga refrigerar, nunca congelar.

TABLA 4.2. Toma de muestras para análisis toxicológicos y bioquímicos.

TABLA 4.3. Toma de muestras para análisis metabólicos.
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II. EXAMEN INTERNO

Espesor del tejido subcutáneo 1 cm por debajo ombligo
Enfi sema subcutáneo
Situs inversus

II. CAVIDADES PLEURALES anormales

Derrame, describir si existe
     - Derecho (ml)
     - Izquierdo (ml)
Adherencias, otras alteraciones

III. CAVIDAD PERICÁRDICA anormal

Derrame, describir si existe (ml)
Otras alteraciones

IV. CAVIDAD PERITONEAL anormal

Derrame, describir si existe

V. RETROPERITONEO anormal

VI. PETEQUIAS (indicar si dorsal o ventral)

Pleura parietal
     - Derecha
     - Izquierda
Pleura visceral
    - Derecha
    - Izquierda
Pericardio
Epicardio
Timo
Peritoneo parietal
Peritoneo visceral

VII. OBSTRUCCIÓN VÍAS AÉREAS SUPERIORES

Cuerpo extraño
Tapones de moco
Otros

VIII. HEMORRAGIA EN PARTES BLANDAS DEL CUELLO

IX. HUESO HIOIDES anormal

TABLA 5. Examen interno.
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Siempre Opcional

PIEL X

TIMO X

GLÁNDULA SALIVAL X

AMÍGDALA X

LARINGE: 
–  Epiglotis, vertical (con raíz de lengua) X

TRÁQUEA 
–  Corte transverso con glándula tiroides 
–  Tercio medio 
BRONQUIOS con GL de carina

X
X
X

PULMONES: total 9
–  Un bloque de LSD, LMD y LSI, respectivamente
–  Dos bloques de cada uno de los lóbulos inferiores
–  Hilios D y I

X
X
X

CORAZÓN:
–  En sentido transversal de tercio medio (ambos ventrículos y tabique    
    interventricular)
–  En sentido longitudinal bloque de la unión AV posterior de ambos ventrículos 
    con velo posterior de mitral y tricúspide, respectivamente
–  Sistema de conducción (nodo SA, nodo AV, His y ramas)
–  Coronarias 

X

X

X
X

DIAFRAGMA + MÚSCULO PSOAS X

TUBO DIGESTIVO:
–  Esófago proximal (con transición faringe-esófago)
–  Esófago medio y cardias
–  Cuerpo gástrico y píloro
–  Bloque con varios tramos de intestino delgado
–  Bloque con ciego y apéndice
–  Bloque con varias secciones del colon

X
X
X
X
X
X

MESENTERIO X

HÍGADO: Una sección de cada lóbulo en el mismo bloque X

VESÍCULA BILIAR X

PÁNCREAS: cabeza con duodeno + cuerpo + cola en un bloque X

BAZO X

RIÑÓN Y SUPRARRENAL
Cada riñón en un bloque con la suprarrenal del mismo lado X

VEJIGA X

GENITALES X

UNIÓN COSTO-CONDRAL 
CUERPO VERTEBRAL

X
X

TABLA 6. Muestreo recomendado para el estudio microscópico.
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SínteSiS conceptuaL

En este capítulo de la nueva edición del Libro 
Blanco recogemos las experiencias en la investi-
gación de las muertes súbitas de 0 a 14 años de 
los componentes del Grupo de Trabajo de Patolo-
gía Perinatal e Infantil de la Sociedad Española de 
Patología Forense (SEPAF) que pertenecen a labo-
ratorios de histopatología forense [Departamento 
de Madrid y Delegación de Canarias del Instituto 
Nacional de Toxicología y Ciencias Forenses, Ins-
titutos de Medicina Legal de la Comunidad Valen-
ciana (IMLCV) y Servicio de Patología Forense de 
Bizkaia del Instituto Vasco de Medicina Legal]. En 
total se recopilan 764 casos: 488 muertes súbitas 
durante el primer año de vida y 276 muertes súbi-
tas de 1 a 14 años. Se presenta la distribución de 
las muertes por años, por edad, por sexo y por 
mes del año en el caso de los lactantes. Asimismo 
se describen las causas de muerte de cada grupo 
distribuidas por aparatos y se comparan las causas 
entre grupos de edad. Finalmente se exponen los 
datos epidemiológicos de la provincia de Bizkaia. 
Termina el capítulo con recomendaciones futuras 
para el estudio de la muerte súbita infantil.

1. intRoDucciÓn

De acuerdo con la legislación, una autopsia foren-
se (investigación judicial) es requerida en todas 
las muertes violentas y sospechosas de criminali-
dad. Estas últimas incluyen las muertes naturales 

súbitas e inesperadas en niños no hospitalizados. 
En el resto de las muertes naturales (muertes sin 
intervención judicial) se requiere un certificado 
médico de defunción firmado por el médico que 
estaba tratando al paciente por una enfermedad 
previamente conocida.

En toda muerte súbita (MS) se debe practicar una 
autopsia completa y estudios complementarios 
(histopatológicos, químico-toxicológicos, micro-
biológicos, bioquímicos, etc.). Las autopsias gene-
ralmente se realizan en los Servicios de Patología 
Forense de los Institutos de Medicina Legal de 
ámbito provincial. El Centro de Referencia Nacional 
para los análisis complementarios (incluyendo los 
histopatológicos) de las autopsias realizadas por 
los médicos forenses en todo el territorio nacional, 
es el Instituto Nacional de Toxicología y Ciencias 
Forenses (INTCF). El INTCF está constituido por 
tres Departamentos (Madrid, Barcelona y Sevi-
lla) y una Delegación en Santa Cruz de Tenerife. 
La Figura 1 muestra el área territorial a cargo de 
cada Departamento y de la Delegación (el Instituto 
Anatómico Forense de Madrid tiene Servicio de 
Anatomía Patológica y el médico forense que hace 
la autopsia decide a su criterio dejar las muestras 
allí o enviarlas al INTCF). Desde 1998 y 2002, los 
estudios histopatológicos se realizan también en el 
IMLCV y en el Instituto Vasco de Medicina Legal, 
respectivamente.

En 2010 se constituyó un nuevo Grupo de Trabajo 
de la Asociación Española de Pediatría denomina-

Causas de muerte súbita infantil 
en España tras el estudio autópsico 
forense

Mª Paz Suárez Mier, Beatriz Aguilera Tapia, Ana Isabel Hernández Guerra, 

Pilar Molina Aguilar, Benito Morentin Campillo
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do Grupo de Estudio de la Muerte Súbita Infantil 
(GEMSI-AEP), continuación del GEMPSI creado 
en 1991, con el objetivo de promover el estudio, 
no solo de las muertes súbitas de lactantes, sino 
también de las muertes súbitas que ocurren de 1 
a 14 años de edad. 

En este capítulo de la nueva edición del Libro Blan-
co recogemos las experiencias en la investigación 
de las muertes súbitas de 0 a 14 años de los com-
ponentes del Grupo de Trabajo de Patología Perina-
tal e Infantil de la Sociedad Española de Patología 
Forense (SEPAF) que pertenecen a laboratorios de 
histopatología forense [Departamento de Madrid 
y Delegación de Canarias del INTCF, Institutos 
de Medicina Legal de la Comunidad Valenciana 
(IMLCV) y Servicio de Patología Forense de Bizkaia 
del Instituto Vasco de Medicina Legal (IVML)].

Estos datos que presentamos tienen varias limi-
taciones:

1. Se aplica la definición del Síndrome de Muerte 
Súbita del Lactante (SMSL) de 1989, es decir, 

incluye también las muertes que no se produ-
jeron durante el sueño.

2. La causa de muerte se ha determinado fun-
damentalmente por los hallazgos de autopsia 
y estudios histopatológicos sin que se hayan 
realizado todas las pruebas complementarias 
en la mayoría de los casos (en casi todos se 
ha hecho análisis de tóxicos, pero los estudios 
microbiológicos solo en los últimos años). Por 
tanto, en los casos compatibles con SMSL 
serían de la categoría IB de la definición de 
San Diego (ver capítulo 3.8).

3. Los datos del INTCF y del IMLCV no tienen 
valor epidemiológico porque no se han estudia-
do todos los casos del área geográfica corres-
pondiente, bien porque los médicos forenses no 
han pedido análisis complementarios o porque 
los casos no han llegado al ámbito judicial (se 
han firmado certificados de defunción y no se 
ha realizado estudio autópsico). Los del IVML 
de Bizkaia sí aportan datos fiables de incidencia 
porque recogen todas las muertes súbitas ya 
que, además de realizar las autopsias judiciales, 
supervisan los certificados de defunción.

Figura 1. Distribu-
ción geográfica del 
INTCF.

Madrid

Barcelona

Sta. Cruz de 
Tenerife Ceuta

Melilla

Sevilla
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Por otra parte, la revisión de la casuística de los 
4 centros participantes nos ha permitido darnos 
cuenta de la dificultad que existe a la hora de 
clasificar muchos de los casos en relación con 
la causa de la muerte, poniéndose de manifies-
to la acuciante necesidad de establecer criterios 
diagnósticos rigurosos que nos permitan comparar 
unas series con otras.

A pesar de las limitaciones citadas anteriormente, 
pensamos que puede ser de gran utilidad para la 
comunidad médica, especialmente la pediátrica, 
conocer los resultados de la investigación post 
mórtem de la muerte súbita infantil en nuestro 
país con la finalidad de promover medidas de 
prevención. 

2. MateRiaL

Entre los cuatro centros hemos revisado 488 
muertes súbitas de lactantes y 276 muertes súbi-
tas de 1 a 14 años de edad. Los años de estudio 
en cada Centro participante se especifican en la 
Tabla 1. Los datos del Departamento de Madrid 
del INTCF de años anteriores pueden consultarse 
en la 2ª edición del Libro Blanco.

Hemos considerado muertes inexplicadas 
aquellas en las que con estudio histopatológico 
completo, análisis químico-toxicológico negativo, 
circunstancias de la muerte no sospechosas e 
historia clínica anodina, no se encontró causa de 
muerte. En el caso de los lactantes, los hemos con-

siderado compatibles con un SMSL. En aquellos 
casos en que hemos encontrado hallazgos pato-
lógicos de escasa intensidad las hemos clasifica-
do como insuficientes. En lactantes, estos casos 
corresponden a la categoría II de la clasificación 
de San Diego del SMSL. Cuando tras el estudio 
autópsico no se encontró causa de muerte pero 
las circunstancias no permitían determinar con 
seguridad que fueran muertes de causa natural 
o violenta intencionada, las hemos considerado 
muertes de origen indeterminado. Si el estudio 
autópsico era francamente deficiente las hemos 
clasificado como mal estudiadas.

3. ReSuLtaDoS

3.1. Muertes súbitas de lactantes

La Figura 2 muestra el número de casos de MS en 
el primer año de vida estudiados en cada centro 
desde el año 2000 al 2011. 

Respecto al mes de fallecimiento, el mayor núme-
ro de muertes se produjo durante los meses de 
invierno pero hubo casos en todas las épocas del 
año (Figura 3). 

La mayoría de los lactantes fallecidos eran varones 
y la edad de presentación más frecuente estaba 
en torno a los 2 meses (Figura 4).

En la Tabla 2 se desglosan las causas de muerte. En 
un 30% de los casos, considerados globalmente, 

 
Centros participantes

Años de estudio

<1 año (lactantes) De 1 a 14 años

INTCF de Madrid 2002-2011 1995-2011

INTCF de Canarias 2000-2011 1999-2011

IML de Valencia 2003-2011 2003-2011

IVML de Bizkaia 1991-2011 1991-2011

tabLa 1. Periodo revisado en cada centro.
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no se encontró la causa de la muerte, cifra que 
supuso casi el 80% de los casos estudiados en 
Bizkaia. Respecto a las muertes explicadas, el apa-
rato respiratorio fue responsable de la muerte en 
un 13% de los casos seguido por el corazón, con 
un 10%. La mayoría de las muertes respiratorias 
fueron de origen infeccioso y también destacaron 
las muertes por sepsis y las de probable origen viral 
con compromiso de varios órganos (infecciones 
multiorgánicas). En 43 casos las circunstancias de 

la muerte apuntaban a una posible sofocación como 
causa de la muerte, bien por compartir la cama 
con un adulto o por aparecer en posición prono 
o encajados entre algunos elementos de la cuna. 

3.2. Muertes súbitas de 1 a 14 años

El número de muertes súbitas a partir del año de 
vida es mucho menor, como se refleja en la Figura 
5, con algunos picos en 1996, 2004 y 2011. 

INTCF (Madrid) IMLCV INTCF (Canarias) SPFBizkaia

35

30

25

20

15

10

5

0
2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011

70

60

50

40

30

20

10

0
Ene Feb Mar Abr May Jun Jul Ago Sep Oct Nov Dic

Figura 2. Distribu-
ción por años de las 
muertes súbitas de 
lactantes estudiadas 
en cada uno de los 
centros.

Figura 3. Mes de 
fallecimiento de las 
muertes súbitas de 
lactantes.
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La mayoría ocurrieron en los dos primeros años 
de vida con un ligero incremento a los 13-14 años 
y como en los lactantes, el sexo predominante fue 
el masculino (Figura 6).

Las causas de muerte están resumidas en la Tabla 
3. En este grupo de edad, el porcentaje de muer-

tes inexplicadas es algo menor que en lactantes, 
pero supone más de la cuarta parte considerando 
también las muertes con hallazgos insuficientes. En 
este grupo, la patología cardiovascular, y en con-
creto las enfermedades del miocardio, fueron las 
más numerosas. Al igual que en la MS de lactantes, 
la patología infecciosa fue la más frecuente en el 

Total (488) Varones (287) Mujeres (201)
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Figura 4. Distribu-
ción por sexo y edad 
de las muertes súbi-
tas de lactantes.

Figura 5. Distribución por años de las muertes súbitas de 1-14 años.
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Causas

Total 
(488)

INTCF Madrid 
(277)

IMLCV 
(100)

INTCF Canarias
(41)

SPF Bizkaia 
(70)

Inexplicadas (SMSL) 
Insuficientes 
Indeterminadas 
Mal estudiadas

147    30% 
70    14% 
2     0%
33    7%

56 (20%) 
58  (21%) 

2 
33  (12%)

23 (23%) 
6   (6%) 
2    (2%) 

-

13  (32%) 
5    (12%) 

- 
-

55 (79%) 
1   (1%) 

- 
-

Ap. respiratorio: 
- Bronconeumonía 
- Neumonitis 
- Neumonía 
- Bronquiolitis 
- Displasia bron. pulmonar 
- Hemorragia 
- Hipertensión pulmonar

64    13% 43  (16%) 
19 
12 
3 
3 
3 
2 
1

12  (12%) 
6 
- 
3 
3 
- 
- 
-

5   (12%) 
- 
- 
2 
- 
3 
- 
-

4  (6%) 
2 
2 
- 
- 
- 
- 
-

Cardíacas: 
- Miocarditis 
- Tumor 
- Cardiop. congénitas 
- MCD / FE 
- Sistema conducción 
- MC arritmogénica 
- MC histiocitoide 
- Canalopatías 
- Síndrome de Williams

50    10% 31 (11%) 
13 
4 
4 
5 
3 
1 
1 
- 
-

11 (11%) 
- 
- 
5 
2 
- 
- 
- 
4 
-

4   (10%) 
- 
- 
1 
3 
- 
- 
- 
- 
-

4  (6%) 
2 
- 
1 
- 
- 
- 
- 
- 
1

Sistémicas: 
- Infecc. multiorgánica de           

probable etiologia viral
- Sepsis 
- Deshidratación
- Desnutrición
- Metabolopatía

43    9% 23 (8%) 
15 

4 
2 
1 
1

15  (15%) 
13 
 
- 
- 
- 
2

4   (10%) 
- 

3 
1 
- 
-

1  (1%) 
- 

- 
- 
- 
1

Sistema nervioso:  
- Enf. hipox. isquémica 
- Hemorragia 
- Meningitis

15     3% 4   (1%) 
2 
1 
1

4   (4%) 
- 
- 
4

5  (12%) 
3 
2 
-

2  (3%) 
- 
2 
-

Digestivo:  
- Peritonitis 
- Infarto intestinal 
- Hepatorrenal 
- Hepatitis 
- Malrotación y 
  estrangulación por brida

4    1% 3   (1%) 
1 
1 
1 
1 
-

1  (1%) 
- 
- 
- 
- 
1

Otras: 
- Coagulopatía 
- Enf Wernig-Hoffman 
- Botulismo 
- Displasia renal 
- TBC miliar 
- Síndrome de Lowe

7    1% 3  (1%) 
1 
1 
1 
- 
- 
-

1   (1%) 
- 
- 
- 
1 
- 
-

3   (4%) 
- 
- 
1 
- 
1 
1

Tóxicos: 
- Fármacos 
- Cocaína

6    1% 3  (1%) 
2 
1

2   (2%) 
- 
2

1   (2%) 
- 
1

Posible sofocación: 
- Colecho 
- Cuna 
- Sofá 
- Exceso de abrigo

43    9% 16 (6%) 
11 
4 
1 
1

23 (23%) 
13 
10 
- 
-

4   (10%) 
4 
- 
- 
-

tabLa 2. Causas de muerte súbita en lactantes.
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aparato respiratorio. Destacan también las muertes 
de origen sistémico, especialmente por sepsis.

3.3. Distribución de los grupos 
diagnósticos de muerte súbita por edad 

Si analizamos los hallazgos más frecuentes tras la 
autopsia, tanto de forma global como comparando 
grupos de edad (Tabla 4 y Figura 7), vemos que 
la MS inexplicada es lo más frecuente de forma 
global, alcanzando casi el 30%, y sigue siendo la 
primera causa de muerte en los lactantes (com-
patible con un Síndrome de Muerte Súbita del 

Lactante categoría IB o II de la clasificación de 
San Diego, dependiendo de los factores de riesgo 
asociados). En los preadolescentes es casi tan 
frecuente como la MS de origen cardíaco. Estas 
cifras ponen de manifiesto la necesidad de impul-
sar la denominada Autopsia Molecular y el Estudio 

Cardiológico Familiar con el fin de identificar cana-

lopatías que puedan ser responsables de muchas 
de estas muertes y poder prevenirlas en el resto 
de familiares vivos. 

Hay que destacar la alta frecuencia de la patología 
infecciosa como causa de MS en toda la edad 

pediátrica (26%) aunque con diferencias según la 
edad. Mientras que en los lactantes muchos de 
los procesos infecciosos son de probable etio-
logía viral (neumonitis, miocarditis e infecciones 
multiorgánicas), a partir del año de edad las infec-
ciones bacterianas (bronconeumonías/neumonías 
y sepsis) son las más frecuentes. En relación con 
este segundo grupo, estos datos pueden indicar 
que en ocasiones la evolución de una infección 
en el niño es fulminante, especialmente agresi-
va, y la muerte se produce de forma inesperada 
sin un diagnóstico en vida. En otras ocasiones, el 
niño y su familia –o incluso el pediatra– pueden 
infravalorar inconscientemente la gravedad de los 
síntomas y el fallecimiento se puede producir en 
el domicilio. Cuando estos niños han sido vistos 
por su pediatra horas antes de su muerte, algu-
nas veces se interponen demandas por posible 
negligencia médica.

Respecto al grupo de los lactantes, es posible que 
los patólogos estemos sobrevalorando los infil-
trados inflamatorios que vemos en las autopsias. 
Esta problemática enlaza con los casos en que los 
hallazgos de autopsia no son de suficiente inten-
sidad o extensión como para explicar la muerte 

Total (276) Varones (165) Mujeres (111)
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ción por sexo y edad 
de las muertes súbi-
tas de 1-14 años.
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Causas

Total 
(276)

INTCF (Madrid) 
(192)

IMLCV 
(18)

INTCF (Canarias) 
(38)

SPF Bizkaia 
(28)

Insuficientes  
Inexplicadas 
Mal estudiadas

20    7% 
52    19% 

-

16 (8%) 
40 (21%) 

-

1  (6%) 
4  (22%) 

-

2  (5%) 
2  (5%) 

2

1  (4%) 
6  (21%) 

-

Cardiovascular: 
- Anom. coronarias 
- MCH 
- MCA 
- MCD 
- Miocarditis 
- Hipertrofias 
- Cardiop. congénita 
- Canalopatías 
- Otras 
- Disección aorta  
- MCA + no compactada

61    22% 43 (22%) 
6 
4 
3 
4 
10 
3 
5 
3 
3 
2 
-

4 (22%) 
- 
- 
- 
- 
1 
- 
2 
- 
- 
- 
1

8  (21%) 
1 
- 
- 
3 
1 
2 
1 
- 
- 
- 
-

6   (21%) 
1 
- 
- 
1 
3 
- 
1 
- 
- 
- 
-

Ap. respiratorio: 
- Bronconeumonía 
- Neumonía  
- Laringotraqueitis 
- Asma 
- HT pulmonar 
- Otro

53    19% 42 (22%) 
27 
3 
2 
6 
2 
2

4  (22%) 
2 
- 
1 
1 
- 
-

4   (11%) 
2 
- 
- 
1 
1 
-

3   (11%) 
2 
- 
1 
- 
- 
-

Sistema nervioso: 
- Epilepsia 
- Hemorragias 
- Meningitis 
- Tumor 
- Otras

26    9% 12 (6%) 
5 
2 
1 
2 
2

2  (11%) 
- 
1 
1 
- 
-

7   (18%) 
2 
1 
3 
1 
-

5  (18%) 
1 
2 
- 
- 
2

Digestivo: 
- Intestino 
- Esteatosis hepática 
- Hepatitis 
- Esofagitis 
- Apendicitis 
- Malrotacion intestinal

13    5% 9  (5%) 
6 
2 
- 
1 
- 
-

2   (11%) 
- 
- 
- 
- 
1 
1

1  (3%) 
- 
- 
1 
- 
- 
-

1  (4%) 
1 
- 
- 
- 
- 
-

Sistémicas: 
- Sepsis  
- Diabetes 
- Deshidratación  
- Infección multiorgánica 
- Meningococemia

33    12% 24 (13%) 
16 
3 
5 
- 
-

1   (6%) 
1 
- 
- 
- 
-

6   (16%) 
3 
- 
- 
1 
-

2  (7%) 
- 
- 
- 
- 
2

Otras: 
- Amigdalitis 
- Mediastino (tumor) 
- Hipoplasia suprarrrenal 
- HT pulm. + miocarditis 
- Tumor renal 
- Drepanocitosis  
- Microangiopatía trombótica 
- Hipertermia maligna

8    2,8% 4   (2%) 
2 
2 
1 
1 
- 
- 
-
-

- 
- 
- 
- 
- 
- 
- 
-
-

3  (7,9%) 
- 
- 
- 
- 
1 
1 
1
-

1  (3,5%) 
- 
- 
- 
- 
- 
- 
-
1

Tóxicos: 
- Monóxido de carbono 
- Fármacos 
- Cocaína

4    1,4% - 
- 
- 
-

- 
- 
- 
-

4  (10,5%) 
2 
1 
1

- 
- 
- 
-

Posible sofocación 
accidental (parálisis cerebral)

1    0,3% - - 1  (2,6%) -

tabLa 3. Causas de muerte súbita de 1 a 14 años.
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(lesiones insuficientes). La clasificación de San 
Diego ya contempla los infiltrados inflamatorios 
leves en el aparato respiratorio como no exclu-
yentes de la categoría IA del SMSL y conside-
ra categoría II cuando son importantes pero no 
suficientes para explicar de forma inequívoca la 
muerte. Queda por definir con precisión los crite-
rios morfológicos de uno y otro grupo. De hecho, 
al unir los resultados de los 4 centros participantes 
en esta revisión, nos hemos dado cuenta de los 
criterios dispares que tenemos en el grupo de 
lesiones insuficientes achacables fundamental-
mente a la subjetividad en la valoración de los 
infiltrados inflamatorios. 

Clásicamente, los análisis microbiológicos han 
sido problemáticos en las autopsias forenses por 
una toma poco aséptica de las muestras que ha 
dado como resultado el crecimiento de numerosa 
flora contaminante. En los últimos años el INTCF 
ha incorporado los análisis microbiológicos a la 
investigación de las muertes súbitas con bue-
nos resultados (no incluidos en este recuento) 
gracias a la mejora en la metodología de la toma 
de muestras y al empleo de técnicas moleculares 
(PCR a tiempo real) junto con análisis antigénicos 
y cultivos bacteriológicos. La interpretación de los 
resultados del estudio microbiológico post mór-
tem requiere una valoración multidisciplinar entre 
clínicos, patólogos y microbiólogos.

La incidencia global de la patología cardíaca 
no infecciosa (excluyendo las miocarditis), es 

menor pero muy importante a partir de los 5-9 
años y sobre todo de 10-14 años, que es la edad 
en que se comienzan a observar muertes súbitas 
por miocardiopatías.

4. epiDeMioLogía De La MueRte 
Súbita 

En relación con la incidencia de la MS en lactan-
tes y niños, solo es posible ofrecer los datos de 
Bizkaia. La población pediátrica según los censos 
de 1991 a 2010 (se excluye el 2011) se exponen 
en la Tabla 5. 

 
Causas

 
Total

 
Inexplicadas

 
Infecciosas

 
Insuficientes

Cardíacas no 
infecciosas

Lactantes 488 169 (34%) 115 (23,5%) 70 (14,3%) 35 (7%)

1-4 años 138 24 (17,3%) 53 (38%) 18 (13%) 12 (8,6%)

5-9 años 49 7 (14,2%) 16 (32%) 15 (30,6%) 11 (22,4%)

10-14 años 89 22 (24,7%) 20 (22,4%) 1 (1,1%) 23 (25,8%)

Total 764 222 (29%) 204 (26%) 104 (13,6%) 81 (10,6%)

tabLa 4. Causas de muerte súbita.

Infecciosas Cardiacas Inexplicadas Insuficientes
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Figura 7. Prevalencia por edad de las causas de 
muerte súbita más frecuentes.
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En la Tabla 6 se recogen los casos de MS ocu-
rridos por quinquenios en los 4 grupos de edad. 
El número de casos fue especialmente alto en el 
primer periodo (1991-1995). Este incremento fue 
debido en exclusiva al mayor número de casos en 
el primer año de vida.

4.1. tasas de mortalidad por muerte súbita 

La incidencia de MS en los niños menores de 1 
año fue de 0,35 por 1.000 recién nacidos vivos 

por año. Las tasas de MS durante el primer año 
de vida decrecieron marcadamente a partir del 
quinquenio 1991-1995 y después se han man-
tenido estables (Figura 8). La única razón para 
esta disminución es la declinación de la ocurrencia 
del SMSL: 27 casos en el quinquenio 1991-1995, 
9 durante 1996-2000 y durante 2001-2005 y 10 
durante el último quinquenio.

La incidencia de MS en los niños de 1 a 14 años 
fue muy baja (0,9 por 100.000 habitantes por año) 
y se ha mantenido prácticamente estable a lo largo 
del tiempo (Figura 9).

1991-1995 1996-2000 2001-2005 2006-2010

<1 año de edad 8346 8471 9690 10925

De 1 a 14 años 166.627 131.108 121.167 125.992

tabLa 5. Datos del censo de población en Bizkaia de 0 a 14 años.

1991-1995 1996-2000 2001-2005 2006-2010 Total

<1 año 30 13 11 13 67

De 1 a 4 años 4 3 2 4 13

De 5 a 9 años 1 2 0 3 6

De 10 a 14 años 3 2 1 0 6

Total 38 20 14 20 92

tabLa 6. Distribución por quinquenios de los casos de muerte súbita.
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Figura 9. Tasa de mortalidad de 1 a 14 años en la 
provincia de Bizkaia de 1991 a 2010.

Figura 8. Tasa de mortalidad de 0 a 12 meses en la 
provincia de Bizkaia de 1991 a 2010.
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5. concLuSioneS

•	 La muerte súbita en lactantes y niños es un 
fenómeno que, si bien infrecuente, constituye 
un grave problema con implicaciones tanto 
legales como médicas. 

•	 La incidencia es superior en los lactantes, en 
los cuales la MS viene dominada por el SMSL.

•	 La incidencia de la MS es muy baja en la 
población general de niños de 1 a 14 años, 
siendo verdaderamente excepcional en niños 
de 5 a 9 años.

•	 Las enfermedades infecciosas constituyen una 
de las principales causas de MS, principal-
mente en los niños más pequeños. Las cau-
sas más frecuentes son la bronconeumonía, 
la miocarditis y el shock séptico.

•	 Otra de las causas más frecuentes de muerte 
súbita en edad pediátrica son las enfermeda-
des cardíacas estructurales, principalmente 
las miocardiopatías, las cardiopatías congé-
nitas y las anomalías del origen de las coro-
narias. 

•	 La muerte súbita inexplicada en los niños de 
1 a 14 años de edad es también relativamente 
frecuente. Bastantes de estos casos podrían 
ser debidos a canalopatías.

•	 El sistema forense tiene una función importante 
en la investigación de la muerte súbita, con 
implicaciones significativas, tanto judiciales 
como de salud pública y socio-familiares.

6. RecoMenDacioneS FutuRaS

1. Ante toda muerte súbita e inesperada en lac-
tantes y niños se debería activar el sistema 
forense. Este tipo de muertes no deberían 
ser certificadas por el pediatra. Ello permiti-
ría mejorar nuestros conocimientos sobre las 
características epidemiológicas de la MS.

2. Es necesario unificar los criterios diagnósti-
cos y adecuarlos a las recomendaciones de 
expertos para determinar las causas reales de 
muerte súbita en edad pediátrica.

3. Se deben establecer protocolos de estudio 
acorde con las guías internacionales en todos 
los Institutos de Medicina Legal.

4. Los estudios microbiológicos post mórtem 
(incorporados recientemente al protocolo de 
autopsia) tienen una gran importancia en la 
muerte súbita en edad pediátrica dado el gran 
número de muertes de origen infeccioso.

5. Hay que hacer un esfuerzo para incorporar los 
análisis moleculares a las pruebas complemen-
tarias de autopsia.

6. La Muerte Súbita Infantil es multifactorial 
y compleja y para su estudio se necesita la 
colaboración de las distintas especialidades 
médicas implicadas (médicos forenses, pató-
logos, pediatras, cardiólogos, microbiólogos, 
genetistas). Desde el Grupo de Estudio de la 
Muerte Súbita Infantil de la SEPAF destacamos 
la importancia de crear estos equipos en las 
diferentes Comunidades Autónomas, convir-
tiéndolo en un objetivo prioritario.
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SÍNTESIS CONCEPTUAL

La muerte súbita infantil (MSI) es de origen natu-
ral, aparece de forma inesperada y es rápida. Estas 
dos circunstancias generarán unas implicaciones 
médico-legales basadas en gran medida en su 
etiología médico-legal que hará necesaria la prác-
tica de la autopsia para establecer un diagnóstico 
diferencial con muertes violentas, accidentales u 
homicidas.

Cuando la muerte es natural, la investigación y 
el expediente judicial se archivan; sin embargo, 
cuando la muerte es violenta, el procedimiento 
judicial continúa con las investigaciones para 
dilucidar si se trata de una muerte accidental u 
homicida, adquiriendo relevancia la realización del 
diagnóstico diferencial entre la MSI y la muerte 
violenta.

Las asfi xias mecánicas (sofocación y sumersión), 
las intoxicaciones y caídas, especialmente los trau-
matismos craneoencefálicos (TCE) constituyen las 
causas de muerte accidentales más importantes. 
En los niños habrá que realizar un diagnóstico 
diferencial con muertes de etiología homicida.

Las características médico-legales de los homici-
dios difi eren en función de la edad; no obstante, 
el mecanismo de muerte más frecuente es el TCE 
y la asfi xia por sofocación o estrangulamiento, con 

situaciones especiales como el síndrome del niño 
zarandeado o la muerte por abandono en lactantes 
y neonatos.

Cuando la MSI acontece horas después de una 
atención médica o durante la misma, puede conver-
tirse en sospechosa de mala praxis con interposi-
ción de una denuncia previa a la autopsia o después 
de su realización a expensas de los resultados.

En este capítulo se revisa la importancia médico-
legal de la muerte súbita en el niño, la trascenden-
cia médico-legal de la práctica de la autopsia, la 
necesidad de establecer el diagnóstico diferencial 
con distintas etiologías médico-legales violentas 
accidentales y homicidas así como con la existen-
cia de una presunta malpraxis médica.

1. FUNDAMENTOS LEGALES

El ordenamiento jurídico justifi ca la autopsia judi-
cial en la Ley de Enjuiciamiento Criminal (LECrim), 
concretamente en sus artículos 340 y 343:

Artículo 340: “Si la instrucción tuviere lugar por 
causas de muerte vi olenta o sospechosa de 
criminalidad, antes de proceder al enterramien-
to del cadáver o inmediatamente después de su 
exhumación, hecha la descripción ordenada en el 
artículo 335, se identifi cará por medio de testigos 

Implicaciones médico-legales de la 

MSI. Diagnóstico diferencial con la 

muerte violenta

Cristina de la Presentación Blasco, Juan Giner Blasco
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que, a la vista del mismo, den razón satisfactoria 
de su conocimiento”.

Artículo 343: “En los sumarios a que se refi ere el 
artículo 340, aun cuando po r la inspección exterior 
pueda presumirse la causa de la muerte, se pro-
cederá a la autopsia del cadáver por los Médicos 
forenses, o en su caso por los que el Juez desig-
ne, los cuales, después de describir exactamente 
dicha operación, informarán sobre el origen del 
fallecimiento y sus circunstancias”.

Sin embargo, el mismo ordenamiento no acota ni 
defi ne el concepto de sospecha de criminalidad, 
por lo que corresponde a la autoridad judicial o 
juez instructor del caso decidir qué casos son sub-
sidiarios de una investigación judicial. Esto implica 
la investigación de muertes naturales, que, por 
sus características especiales, puedan tener una 
posible repercusión criminal.

La MSI es una muerte natural, inesperada y rápi-
da. La condición de inesperada le confi ere una 
característica especial que la incluye como una 
muerte sospechosa de criminalidad.

La Ley 20/2011, de 21 de julio del Registro Civil, 
Titulo VI, Capítulo Tercero “Inscripción de la defun-
ción”, en el artículo 67 establece los supuestos 
especiales para la inscripción de la defunción:

Artículo 67: Supuestos especiales de inscripción 
de la defunción.

1.  Cuando el cadáver hubiera desaparecido 
o se hubiera inhumado antes de la inscrip-
ción, será necesaria resolución judicial, pro-
cedimiento registral u orden de la autoridad 
judicial en la que se acredite legalmente el 
fallecimiento.

2.  Si hubiera indicios de muerte violenta o en 
cualquier caso en que deban incoarse dili-
gencias judiciales, la inscripción de la defun-
ción no supondrá por sí misma la concesión de 
licencia de enterramiento o incineración. Dicha 

licencia se expedirá cuando se autorice por el 
órgano judicial competente.

Como muerte sospechosa de criminalidad, no 
podrá emitirse el certifi cado de defunción y la ins-
cripción de la misma en el Registro Civil constituye 
una situación especial.

La Recomendación nº (99)3 del consejo de minis-
tros de los estados miembros, para la armonización 
metodológica de las autopsias médico-legales, 
en el apartado de “Objeto de la recomendación”, 
en su punto 2 concreta que se debe practicar la 
autopsia en todas las muertes no naturales, obvias 
o sospechosas, también cuando exista demora 
entre el hecho causal y la muerte, citando entre 
otros casos, en su apartado (b) la muerte súbita 
inesperada, incluyendo el síndrome de muerte 
súbita del lactante.

Dado que la MSI es una muerte sospechosa de 
criminalidad, precisa de la práctica de la autopsia 
judicial para su inscripción en el registro y para 
el diagnóstico del mecanismo, etiología médico-
legal y causa de la muerte. La autopsia se realizará 
mediante un protocolo estandarizado que en eda-
des pediátricas cortas difi eren del de la Muerte 
Súbita del Adulto, tanto por la técnica utilizada 
como por la fi nalidad.

2. IMPLICACIONES MÉDICO-LEGALES

Como ya hemos mencionado anteriormente, la 
MSI se caracteriza por la rapidez en su presenta-
ción y por ser inesperada que además ocurre en 
un niño aparentemente sano o con antecedentes 
patológicos triviales. La condición de inesperada 
le confi ere un matiz especial, incluyéndola como 
una muerte sospechosa de criminalidad, pero 
además, la rapidez con la que ocurre impedirá un 
diagnóstico clínico. Ambas características argu-
mentan la práctica de la autopsia judicial dirigida 
a establecer, por una parte, el diagnóstico clínico: 
etiológico, patogénico y anatomopatológico; y, 
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por otra parte, conforma una cuestión de derecho 
que irá encaminada a deducir las consecuencias 
jurídicas.

Todos los casos de MSI, refrendados por los fun-
damentos legales, requieren una minuciosa inves-
tigación post mortem que descarte la existencia 
de una muerte violenta. Esta investigación incluye 
el examen del lugar del fallecimiento, la práctica 
de la autopsia judicial y la revisión de la historia 
clínica. Si tras el estudio la causa de la muerte 
es natural, carece de trascendencia judicial y el 
expediente concluye con el archivo del mismo. 
Sin embargo, la diferencia es ostensible cuando 
durante la práctica de la autopsia judicial se obser-
van signos compatibles con una posible causa 
violenta, ya que constituye el punto de partida 
para un correlato de investigaciones judiciales y 
policiales dirigidas a esclarecer las circunstancias 
y autores de la muerte.

La mayoría de las muertes accidentales en meno-
res de un año ocurren por accidentes de tráfi co, 
asfi xias mecánicas, sumersiones, quemaduras o 
caídas. La investigación médico-legal de este tipo 
de muertes adquiere especial importancia en las 
asfi xias mecánicas, sumersiones y caídas, espe-
cialmente los traumatismos craneoencefálicos, que 
presentan ciertas particularidades específi cas en 
esta edad y que origina la necesidad de realizar 
un diagnóstico diferencial con las asfi xias, sumer-
siones y traumatismos homicidas.

Las características médico-legales de los homici-
dios difi eren en función de la edad; en el recién 
nacido la autora suele ser la madre; sin embargo, 
en el lactante adquiere preferencia en la autoría el 
marido, compañero, cuidador o cuidadora, y no es 
raro que acudan al hospital con falsas explicacio-
nes de lo ocurrido (Fujiwara, 2009). El mecanismo 
de muerte más frecuentemente observado es el 
traumatismo, sobre todo craneoencefálico y la 
asfi xia por sofocación o estrangulamiento. Con-
trariamente a lo esperado, estos homicidios res-
ponden más al modelo “impulsivo” que al del “niño 

maltratado” clásico (DiMaio, 2001; Cohle, 2004; 
Fujiwara et al, 2009). Existen situaciones espe-
ciales como el síndrome del bebé zarandeado, la 
muerte perinatal y el homicidio por abandono que 
incluye la muerte por malnutrición, deshidratación 
e inanición.

Cuando la MSI acontece horas después o durante 
una atención médica, puede convertirse en sos-
pechosa de mala praxis con interposición de una 
denuncia previa a la autopsia o después de su 
realización a expensas de los resultados.

Desde el punto de vista ético, la autopsia no solo 
es un deber hacia el conocimiento, sino una obli-
gación hacia el enfermo y su familia (Escardo, 
1964); en la MSI a la acepción ética se le suma 
la obligación legal de la práctica de la autopsia 
judicial, que debe realizarse con un protocolo que 
difi ere del estandarizado en adultos, tanto por 
las técnicas utilizadas que variarán en relación 
con la edad del niño, como por los objetivos de 
la misma. 

3. MUERTE SÚBITA INFANTIL VERSUS 
MUERTE VIOLENTA

Existen muertes violentas que, debido a la ausen-
cia de signos evidentes, pueden quedar emnasca-
radas como una muerte natural o por el contrario, 
muertes a priori consideradas como violentas, tras 
un minucioso estudio post mortem se diagnostican 
como muertes naturales.

Existen distintos mecanismos de muerte en los 
que, por sus características especiales, debe rea-
lizarse siempre el diagnóstico diferencial con la 
MSI: asfi xia accidental durante el sueño y asfi xia 
homicida, sumersión, traumatismos craneoence-
fálicos (TCE) e intoxicaciones. Existen, además, 
situaciones especiales como el síndrome del bebé 
zarandeado, la muerte perinatal y el homicidio 
por abandono (malnutrición, deshidratación, 
inanición).
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3.1. Asfi xia

3.1.1. Asfi xia accidental durante el sueño

En lactantes que fallecen durante el sueño, el pri-
mer diagnóstico diferencial que se debe establecer 
es con la muerte por asfi xia accidental; por estran-
gulación, al quedar atrapados entre las estructuras 
de la cuna, o con la asfi xia accidental posicional, 
por recubrimiento con las ropas de la cuna/cama 
o por compresión (colecho, almohadas). 

En el caso de la estrangulación accidental, los signos 
externos son evidentes y el diagnóstico diferencial 
con la muerte natural no plantea dudas. Sin embar-
go, en los casos de asfi xia posicional por compresión 
o recubrimiento, lo habitual es la ausencia de signos 
específi cos o tan solo secreciones sanguinolentas 
en nariz y boca (Molina et al, 2011). La presencia de 
sangre oronasal no atribuida a maniobras de reani-
mación cardiopulmonar (RCP) es más frecuente en 
muertes por sofocación accidental (principalmente 
colecho) o intencionada, pero nunca deben valorar-
se aisladamente. Ahora bien, si los datos que aporta 
la diligencia del levantamiento del cadáver orientan a 
un contexto favorable, pueden ayudar al diagnóstico 
de la causa de la muerte.

3.1.2. Asfi xia homicida

El mecanismo de muerte violenta intencional en 
el niño más utilizado es la sofocación, que con-
siste en la existencia de un obstáculo que impide 
la entrada de aire en orifi cios respiratorios o vías 
respiratorias (Gamero et al, 2011). 

El diagnóstico diferencial más difícil de realizar por 
el patólogo forense con la muerte natural de todos 
los contemplados en el presente capítulo es, sin 
lugar a dudas, la oclusión de orifi cios respirato-
rios con las manos u objetos blandos. Ocurre con 
más frecuencia en el lactante y niños pequeños y 
puede, dependiendo del mecanismo utilizado, no 
dejar signos evidenciables, incluso las petequias 
conjuntivales y faciales frecuentes en adulto (son 

secundarias, en las asfi xias mecánicas, a la obs-
trucción del retorno venoso por compresión mecá-
nica en cuello o tórax) son relativamente raras, y 
cuando están presentes no son sufi cientes para 
establecer un diagnóstico; incluso pueden verse 
tras un ataque de tos, vómito o una crisis convul-
siva (Byard et al, 2005).

Las discretas lesiones que pueden aparecer en 
la sofocación por obstrucción de orifi cios faciales 
con objetos blandos (erosiones en nariz, boca o 
mejillas) hay que diferenciarlas de las producidas 
por maniobras de reanimación cardiorrespiratoria 
que pueden ser muy similares, aunque suelen ser 
fundamentalmente erosiones-abrasiones (Molina 
et al, 2011).

En los casos de sofocación intencional por intro-
ducción de un cuerpo extraño a través de los orifi -
cios oral o nasal, puede haber lesiones internas en 
boca o faringe (pequeños desgarros) o fracturas 
o contusiones típicas de un maltrato continuado 
(Krugman et al, 2007). 

El diagnóstico de sofocación debe basarse en sig-
nos positivos (Concheiro et al, 2005), y excluyendo 
los mecanismos que pueden ocasionar lesiones 
similares. En ausencia de los mismos, y ante sos-
pecha de una posible sofocación por los datos 
aportados de la diligencia del levantamiento del 
cadáver, el patólogo informa de ello a la autoridad 
judicial para que dirija las investigaciones a recabar 
datos circunstanciales que permitan esclarecer el 
mecanismo de la muerte.

3.2. Sumersión 

Se defi ne la sumersión como el proceso que da 
como resultado un fallo respiratorio secundario a 
una inmersión o sumersión en un medio líquido 
(Sánchez et al, 2011). 

Cuando ocurre en niños de corta edad, la etiología 
médico-legal es con gran probabilidad accidental, 
pero será distinta la consideración cuando ocurre 
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en niños cuyos datos recogidos en la diligencia 
del levantamiento del cadáver indican que sabía 
nadar; en estos casos, a pesar de presentar signos 
post mortem de permanencia en medio acuoso 
(enfriamiento, piel pálida con hipostasias rosadas, 
cutis anserina, maceración…) e incluso el hongo 
de espuma en orifi cios bucal y nasal, que apunta 
a una muerte por asfi xia por sumersión, se debe 
realizar la autopsia judicial siguiendo el protocolo 
especial de muerte súbita, con especial atención 
a la toma de muestras necesarias para posteriores 
estudios genéticos. En ocasiones porque podría 
existir una patología cardiaca no diagnosticada 
como las canalopatías, que son cardiopatías here-
ditarias producidas por los genes que codifi can los 
canales iónicos del corazón.

En el caso de la sumersión homicida, la impor-
tancia radica en hacer un diagnóstico diferencial 
tanto con la etiología natural como con la sumer-
sión accidental, adquiriendo especial relevancia la 
valoración de las lesiones que, aunque inespecífi -
cas, pueden orientar a la existencia de defensa o 
resistencia, siendo más difícil cuanto más pequeño 
es el niño, debido a la desproporción de fuerzas.

3.3. Traumatismos craneoencefálicos 
(TCE) 

En homicidios por mecanismo contusivo en 
menores de un año es más frecuente encontrar 
TCE aislados, frente a los traumatismos torácicos 
o abdominales únicos o la presencia de todos 
ellos (DiMaio, 2001). En muchos casos, los 
padres o cuidadores aluden una caída acciden-
tal como mecanismo de la muerte, sin embargo, 
exceptuando los accidentes de tráfi co, las caídas 
desde poca altura no suelen provocar lesiones 
graves o la muerte del lactante. Cohle (2004) 
realizó una revisión exhaustiva de las distintas 
series publicadas de TCE por caídas y golpes 
en la infancia, concluyendo que (Molina et al, 
2011) las caídas desde distancias cortas (camas, 
sillas, carros, etc.) no suelen producir fracturas 
ni complicaciones o secuelas; que las caídas por 

escaleras tampoco producen lesiones severas, 
vinculándose a un porcentaje bajo de fracturas 
craneales (2-7%); y, fi nalmente, en las precipita-
ciones desde edifi cios desde alturas entre uno y 
seis pisos, hay una alta supervivencia y no hubo 
ningún caso mortal en alturas menores a tres 
pisos. Sin embargo, fracturas accidentales no 
complicadas han sido observadas en lactantes 
asociadas a caídas desde la cama o el sofá y una 
encuesta en servicios de urgencias mostró que 
por caídas desde 60 cm de altura pueden ocurrir 
fracturas de cráneo. 

3.4. Intoxicaciones

En los diversos países, las intoxicaciones cons-
tituyen, como media, entre el 2 y el 5% de las 
hospitalizaciones infantiles, siendo una causa 
de muerte importante en la infancia. En Francia, 
según la OMS, son responsables del 10% de los 
fallecimientos en menores de 14 años (Castellano, 
2005).

Las intoxicaciones medicamentosas son raras en 
los lactantes y cuando ocurren apuntan a una 
etiología homicida. Durante la primera etapa de 
vida (mientras gatea), las intoxicaciones acciden-
tales son debidas a descuido de los cuidadores; 
cuando inicia la deambulación y adquieren cierta 
autonomía (entre 1 y 3 años), se produce el mayor 
número de intoxicaciones accidentales. 

Los tóxicos más frecuentes son las drogas y los 
medicamentos, preferentemente antitérmicos 
(paracetamol), psicofármacos (benzodiacepinas) 
y anticatarrales (Mintegi et al, 2008). Las posibles 
vías de absorción de las drogas por el lactante y el 
niño pequeño son: directa por administración de 
los padres o cuidadores, indirecta inhalatoria por 
respirar en un ambiente donde se fume o por la 
leche materna en madres consumidoras. En estos 
casos, los niveles detectados en sangre, orina o 
pelo suelen ser inferiores a los establecidos para 
producir efectos fi siológicos, con lo cual, depen-
diendo de las circunstancias, del resto de hallaz-
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gos de la autopsia y de los criterios utilizados, 
podrá tratarse de una muerte violenta (accidental 
u homicida), un SMSL o una muerte indetermina-
da (Cohen et al, 2011). 

En la autopsia del SMSL y la MSI está protoco-
lizada la toma de muestras de sangre periférica, 
humor vítreo y orina, para el estudio químico-
toxicológico, con la finalidad de determinar la 
presencia de drogas de abuso y medicamentos, 
y, si se detecta, cuantifi car.

3.5. Síndrome del bebe zarandeado 

J. Caffey (1972), radiólogo infantil, describió el 
síndrome del bebé o niño zarandeado o sacudi-
do (shaken baby syndrome) como una forma de 
maltrato infantil producida por el zarandeo y que se 
caracteriza por la presencia de hemorragias reti-
nianas y hemorragia subdural y/o subaracnoidea 
con evidencia mínima o ausente de traumatismo 
craneal. Sin embargo, esta tríada se ha observa-
do también en traumatismos severos de etiolo-
gía accidental como los ocurridos en el parto, en 
accidentes de tráfi co o en caídas desde diferentes 
alturas, incluso asociadas a situaciones no trau-
máticas cerebrales de tipo infeccioso, vascular o 
determinadas patologías pediátricas.

Hasta hace unos años, con la presencia de estos 
tres signos, tanto en el ámbito clínico o como 
forense, y en ausencia de antecedente traumá-
tico o posible patología que lo explique, se hacía 
el diagnóstico del maltrato infantil por síndrome 
del bebé zarandeado. En estos momentos, exis-
te un justifi cado debate sobre la existencia o 
no de este síndrome, basado en los numerosos 
trabajos de revisión y meta-análisis publicados 
sobre el tema. De tal manera que, ante un caso 
de hemorragia cerebral sin fractura craneal, con 
o sin hemorragia retiniana y en ausencia de otras 
lesiones indicativas de maltrato, deberá proce-
derse con cautela y extremada objetividad a la 
hora de interpretar los hallazgos (Molina et al, 
2011). 

3.6. Muerte por abandono

El concepto del abandono implica desinterés, falta 
de asistencia y creación de un estado de peligro 
inminente. Se defi ne la muerte por abandono del 
niño, la que se produce cuando las personas encar-
gadas de su cuidado omiten voluntariamente los 
cuidados básicos necesarios para el mantenimiento 
de la vida. El niño se encuentra en una situación de 
desamparo en la que necesita cuidados específi cos 
para vivir fuera del claustro materno y, si se le priva 
de ellos, se incrementa el peligro de muerte. 

Debe realizarse el diagnóstico diferencial de la 
muerte natural con la muerte por abandono. En 
el recién nacido, la muerte suele producirse por 
hemorragia aguda por fallo al cortar el cordón 
umbilical y por asfi xia por oclusión de orifi cios res-
piratorios debido a las secreciones que, de forma 
intencionada, no son retiradas. Tanto en recién 
nacidos como en lactantes, la muerte puede pro-
ducirse por exposición excesiva al frío o al calor 
(Muerte por hipo/hipertermia), así como por inani-
ción y deshidratación por falta de alimentación. 

La autopsia no siempre es sufi ciente para escla-
recer la causa de la muerte, serán los hallazgos 
que induzcan a sospecha unidos a la información 
judicial y policial obtenida de la declaración de los 
padres o testigos, lo que permita poder llegar a 
conclusiones válidas. 

Las penas impuestas a los responsables de la 
situación de abandono del niño viene contemplada 
en los artículos 226 y 229 del Código Penal (CP):

• Artículo 226 del CP: “El que dejare de cumplir 
los deberes legales de asistencia inherentes a 
la patria potestad, tutela, guarda o acogimiento 
familiar o de prestar la asistencia necesaria 
legalmente establecida para el sustento de sus 
descendientes, ascendientes o cónyuge, que 
se hallen necesitados, será castigado con la 
pena de prisión de tres a seis meses o multa 
de seis a 12 meses”.



233

Li
br

o 
bl

an
co

 d
e 

la
 m

ue
rt

e 
sú

bi
ta

 in
fa

nt
il

• Artículo 229 del CP: “1. El abandono de un 
menor de edad o un incapaz por parte de la 
persona encargada de su guarda, será cas-
tigado con la pena de prisión de uno a dos 
años. 2. Si el abandono fuere realizado por 
los padres, tutores o guardadores legales, 
se impondrá la pena de prisión de dieciocho 
meses a tres años. 3. Se impondrá la pena de 
prisión de dos a cuatro años cuando por las 
circunstancias del abandono se haya puesto 
en concreto peligro la vida, salud, integridad 
física o libertad sexual del menor de edad o 
del incapaz, sin perjuicio de castigar el hecho 
como corresponda si constituyera otro delito 
más grave”. 

3.7. Muerte perinatal

En la muerte violenta en el neonato concurren la 
existencia de un mecanismo exógeno, que pone 
en marcha el proceso, y la de una persona respon-
sable del mismo, siendo su etiología médico-legal 
accidental u homicida. 

Los casos de muerte accidental suelen ser par-
tos espontáneos en mujeres que no sabían que 
estaban embarazadas o en aquellos casos en los 
que no ha sido asistido por un profesional. Pero lo 
más frecuente son los homicidios cometidos por 
madres (jóvenes, solteras) tras partos en solitario 
o con ayuda de terceros. Puesto que, en muchos 
casos, la madre defi ende que el feto nació muerto, 
uno de los principales objetivos de la autopsia 
será determinar si el feto llegó a respirar fuera 
del claustro materno antes de su muerte (Molina 
et al, 2011). 

4. MALPRAXIS

El médico es responsable de sus actos profesiona-
les y la responsabilidad médica se caracteriza por 
la obligatoriedad de utilización de todos los medios 
a su alcance y de toda su pericia profesional en el 
cuidado de la salud. 

Cuando se realiza una actuación imprudente o 
negligente, con un defecto en la conducta, en la 
voluntad o en el intelecto que se pueden mate-
rializar en un desatención o descuido al pacien-
te, en la carencia de los conocimientos médicos 
necesarios o en la técnica aplicable a un caso que 
tienen como consecuencia un estado de deterioro 
de la salud del paciente, estamos hablando de 
malpraxis médica.

Como criterio delimitador de responsabilidad por 
malpraxis se utiliza el concepto de lex artis que 
es la aplicación de las reglas generales médicas a 
casos iguales o parecidos, o la actuación conforme 
al cuidado objetivamente debido. Una condición 
de la lex artis es que cualquier médico, en las mis-
mas condiciones, actúa de la misma manera; no 
siendo aplicable en situaciones no estudiadas, no 
conocidas e imprevistas en la ciencia médica. 

Cuando la MSI ocurre en el contexto de una 
actuación médica, el desconcierto y la confusión 
que se genera la convierte en una muerte sospe-
chosa de malpraxis, siendo objeto de denuncia 
por una posible actuación médica inadecuada, un 
diagnóstico erróneo o un tratamiento incorrecto. 

Las posibilidades de denuncia son tantas como 
actuaciones médicas se realizan (Aguilera et al, 
2011); no obstante, son las complicaciones médi-
cas, los errores diagnósticos, errores de trata-
miento (fármaco, posología y dosis), difi cultades 
en el transcurso de intervenciones quirúrgicas y 
la muerte perinatal aquellas situaciones que con 
más frecuencia generan una denuncia. Pese a 
que en muchas de ellas puede existir una media-
ción yatrogénica (etimológicamente “provocado 
por el médico o sanador”) no signifi ca que haya 
existido negligencia o error médico. La realiza-
ción de la autopsia judicial ayudará a esclarecer 
y diferenciar en qué casos la muerte ha sido 
secundaria a una mala praxis, o por el contrario 
la muerte obedece a causas patológicas que, 
pese a la actuación médica de acuerdo a la lex 

artis, ha sido inevitable.
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5. RESUMEN DE LOS PUNTOS CLAVE

• La MSI, por aparecer de forma inesperada y 
rápida, se convierte en una muerte sospecho-
sa de criminalidad y, por tanto, preceptiva de 
la práctica de la autopsia judicial. 

• Como muerte sospechosa de criminalidad, no 
podrá emitirse el certifi cado de defunción y 
la inscripción de la misma en el Registro civil 
constituye una situación especial.

• La autopsia se realizará mediante un protocolo 
estandarizado dirigido a establecer la causa 
de la muerte y el diagnóstico diferencial con 
la muerte violenta.

• El diagnóstico diferencial con la muerte violen-
ta se deberá realizar preferentemente con la 
asfi xia accidental durante el sueño y la asfi xia 
homicida, con la sumersión, los TCE y las 
intoxicaciones.

• El síndrome del bebé zarandeado, el homicidio 
por abandono (malnutrición, deshidratación, 
inanición) o la muerte perinatal, constituyen 
situaciones de especial trascendencia médico-
legal.

• Cuando la MSI ocurre en el contexto de una 
actuación médica, el diagnóstico diferencial 
con la muerte violenta pasa a un segundo 
plano adquiriendo relevancia el diagnóstico 
diferencial con la muerte sospechosa de mal-
praxis.
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RESUMEN

En este escrito se actualizan los protocolos a seguir 
ante una muerte súbita infantil por parte del pedia-
tra, que inicialmente será el que reciba al niño, 
ya sea en Urgencias Hospitalarias, del Centro de 
salud, incluso en el domicilio. Una vez realizada 
esta primera asistencia (Figura 1), se ocupará de 
avisar al representante del Grupo de Trabajo de 
la AEP correspondiente de su población, quién 
hará el seguimiento posterior (Figura 2), que es 
indispensable. Programará una entrevista con los 
padres pocos días después del fallecimiento, estará 
a su disposición siempre que ellos lo demanden o 
cuando haya resultados de los estudios realizados.

Hay que resaltar que la investigación sobre la 
causa de la muerte es fundamental siempre ya 
que, aunque se den algunas de las situaciones 
conocidas de riesgo de MSI, ello no signifi ca que 
sea la causa, pudiendo encontrar un diagnóstico 
específi co, dicho factor de riesgo puede haber 
funcionado como desencadenante en un niño 
predispuesto o ser una coincidencia. 

Gracias al estudio minucioso y protocolizado, es 
posible llegar a conocer la etiología en una propor-
ción importante de niños, entre las más frecuentes 
se encuentran: infecciones, malformaciones, cana-
lopatías cardiacas, alteraciones metabólicas, enfer-
medades mitocondriales, maltrato, etc. Muchas de 
las etiologías anteriores pueden ser de transmisión 
genética por lo que, al realizar el diagnóstico en 

cada caso, podremos prevenir la recurrencia en 
la misma familia, así como instaurar el tratamiento 
adecuado en otros hermanos y, muy importan-
te, en muchas de estas enfermedades puede no 
encontrarse ninguna alteración en la autopsia, por 
lo que será necesario el estudio genético.

1. INTRODUCCIÓN

A pesar del notable descenso en la incidencia de 
la muerte súbita e inesperada de la infancia(1-3) 
(MSI), SUDI (Sudden Unexpected Death Infancy) 
en literatura anglosajona, en las últimas décadas, 
sigue siendo la causa más frecuente de muerte 
durante el primer año de vida, dejando aparte el 
periodo neonatal(3,4). Después de esta edad sigue 
produciéndose, pero en mucha menor cantidad(5). 

En los estudios posteriores a las campañas reali-
zadas para promocionar un sueño seguro en lac-
tantes (posición en supino, evitar el calor, ropa 
excesiva, no compartir la cama, no exposición al 
tabaco), cuyos efectos fueron espectaculares(6,7), 
logrando una importante disminución en la inci-
dencia del síndrome de la muerte súbita del lac-
tante (SMSL), se ha apreciando que persiste una 
mayor incidencia en determinados grupos sociales 
y étnicos(8), por lo que se deben establecer pro-
gramas especiales de actuación en ellos.

Desde la primera defi nición, consensuada en la 
2ª Conferencia sobre muerte súbita del lactante 

Actuación del pediatra ante una 

muerte súbita infantil

Julia Leal de la Rosa, Teresa del Rosal Rabes, Francisco J. Climent Alcalá
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en 1969 hasta el momento actual, ha habido un 
largo camino de investigación en todo el mundo 
por parte de diferentes especialistas, encontrando 
la causa de la muerte en muchos casos, que ante-
riormente se habrían considerado como síndrome 
de la muerte súbita del lactante. 

Gracias a este nuevo conocimiento se han produci-
do cambios en conceptos y defi nición, la última(9,10), 
a la que se llegó en una reunión de expertos de 
todo el mundo, que tuvo lugar en San Diego (Cali-
fornia), ha permitido estratifi car los diagnósticos, 
teniendo en cuenta los resultados de la autopsia, 
realizada según protocolo establecido, la historia 
clínica previa del niño, y el examen del lugar en que 
falleció, con estos criterios se han podido clasifi car 
todos los casos, así como conocer la causa de la 
muerte en un número importante de ellos(9-14).

2. OBJETIVOS

• Protocolizar la asistencia a estos niños, de 
forma que todos se estudien correctamente, 
realizando un diagnóstico que permita encua-
drarlos en la clasifi cación, así como conocer la 
etiología en todos los casos que sea posible, 
ya que conociéndola podremos evitar que la 
muerte súbita recurra en la misma familia.

• Mejorar la atención a los padres para que pue-
dan tener la asistencia psicológica y médica 
necesaria, recibiendo toda la información sobre 
los resultados del estudio de su hijo, así como 
orientación para abordar futuros embarazos.

• Estudiar a los hermanos posteriores de niños 
víctimas de SMSL, introducirlos en un progra-
ma de monitorización domiciliaria, realizando el 
seguimiento en una Unidad Hospitalaria con 
experiencia en MSI, coordinados siempre con 
el pediatra de primaria.

• En caso de haber encontrado una etiología 
específica, sobre todo si es de transmisión 
genética para la muerte del niño, Muerte 
Súbita Explicada (MSE) y dependiendo del 
diagnóstico, también habrá que estudiar ade-

más a los hermanos anteriores, incluso a los 
padres.

3. ATENCIÓN INICIAL EN URGENCIAS 
(Figura 1)

Lo más frecuente es que los padres o cuidadores 
acudan con el niño al Hospital o Centro de salud 
más próximo, aunque también existe algún caso 
en que avisan al Servicio de Urgencias domiciliario, 
quienes incluso les proporcionan instrucciones por 
teléfono para su reanimación, mientras llegan a 
la vivienda. 

3.1. Atención al niño

Pueden darse dos situaciones:

1. Que el niño llegue vivo, porque haya sido reani-
mado o le hayan encontrado en situación de 
hipopnea y bradicardia sin llegar a parada. 
Lógicamente en este caso, a la vez que una 
persona del equipo obtiene toda la información 
posible en relación con el suceso y anteceden-
tes del niño, el resto del personal realizará las 
maniobras correspondientes de reanimación y, 
si se consigue estabilizarle, se ingresará en una 
Unidad de Cuidados Intensivos Pediátricos. En 
ese caso se realizará el protocolo de estudio 
del episodio aparentemente letal, siendo de 
especial interés el cardiológico, metabólico y 
genético. En las raras ocasiones en que se 
recupera, generalmente es con secuelas neu-
rológicas importantes. 

2. Pero lo más frecuente es que llegue en para-
da, siendo inviable una resucitación dados los 
signos de muerte y tiempo transcurrido, o que 
no responda a la reanimación, falleciendo en 
Urgencias, en estos casos se realizará analítica 
encaminada al diagnóstico (Tabla 3), como si 
de un paciente crítico se tratara, y además se 
tomarán muestras específi camente dirigidas 
a descartar aquellas patologías que pueden 
cursar como una Muerte Súbita Infantil (MSI), 
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con el permiso del Juez y según el protocolo 
de recogida de muestras que fi gura en el Ane-
xo 3 de este libro. En ambos casos se realiza-
rá la exploración física exhaustiva, que debe 
fi gurar en el informe, especifi cando el tipo de 
reanimación y exploraciones realizadas. 

3.2. Información inicial a los padres y 
cuidadores (Tabla 1)

Reseñar los datos de fi liación del niño, dirección 
y teléfono de la familia, así como todo lo relacio-
nado con la situación del niño al llegar, se debe 
preguntar a padres y cuidadores de los últimos 
momentos todo lo sucedido: relación con la última 
toma, vómitos, posición en que le acostaron y en 
que le encontraron, síntomas horas o días previos, 
medicación y dosis, si se reanimó y tipo de reani-
mación, lugar en que sucedió, etc. Hay que buscar 

Urgencias/Pediatra
Confirmar el diagnóstico
Exploración cuidadosa

Muerte súbita infantil

– Datos de filiación del niño
– Interrogar sobre las circunstancias

relacionadas con el suceso (Tabla 1)
– Síntomas recientes horas o días
– Preguntar todos los datos de la

historia clínica previa personal y
familiar (Tabla 2)

GEMPSI: Grupo para el estudio y la prevención de la muerte súbita infantil de la Asociación Española de Pediatría (AEP).

Informe de urgencia Muestras. Estudio básico
1. Sangre: hemocultivo, hemograma,

iones, bioquímica, procalcitonina,
PCR, láctico.

2. Suero (2 ml) y 2 ml de orina,
congelar y enviar para estudio
metabólico (Centro de Estudio
Diagnóstico Molecular).

3. Orina: combur, gram, cultivo y
tóxicos en orina.

4. LCR: citoquímica, Gram, cultivo,
estudio de virus.

5. Aspirado nasofaríngeo: bacterias
y virus (medio cultivo de virus).

6. Heces: coprocultivo (bacterias)
y virus.

7. Específicas para estudiode MSI
(protocolo en capítulo 5).

Parte judicial
Hablar con el juez de guardia:
– Gestionar autopsia

Padres:
Información clara de la situación.
Explicación sobre la MSI:
– Informar de la necesidad de

autopsia y estudios a realizar

Informar al GEMSI, seguimiento:
– Apoyo pediátrico y psicológico
– Cita para información resultados
– Seguimiento psicológico

Autopsia completa
según protocolo específico

para el estudio de la
MSL (ver capítulo 5)

Figura 1. Actuación inicial en Urgencias.

Lugar: domicilio propio, familiar, guardería. 

Sitio: cuna, cochecito, cama de los padres, 
sofá, vehículo…

Posición en la que fue colocado (supino, 
prono, lateral).
Posición en la que fue encontrado.

Relación con la toma, restos de alimentos en 
el sitio en que fue hallado, secreciones, sangre.

Situación: cubierto por ropa de cuna, atrapado 
por algún elemento. 

Temperatura: calor, frío, sobreabrigo.

Color: pálido, cianótico, livideces.

Intento de reanimación, tipo y duración de la 
misma.

Procedimientos diagnósticos y terapéuticos 
realizados (punciones, etc.)

TABLA 1. Circunstancias del fallecimiento.
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cualquier dato que haya podido pasar desaperci-
bido y que de alguna manera se pueda relacionar 
con el suceso, por ejemplo, valorar la posibilidad 
de accidente, intoxicación, incluso, aunque poco 
frecuente, no olvidar el riesgo de maltrato.

Una vez aclaradas todas las circunstancias que 
se pudieran relacionar con el suceso, se seguirá 
informando de manera continuada (según posibili-
dades, cada 10 a 15 min) de la evolución del niño 
durante las maniobras de reanimación, explicán-
doles de manera clara la gravedad y notifi cándoles 
el fallecimiento, si se produce en el Centro o si 
hubiera sucedido con anterioridad. 

En cuanto sea posible, se hará la historia clínica 
previa del niño, registrando los datos de parto, 
periodo perinatal, edad gestacional, enfermeda-
des o ingresos previos, así como antecedentes 

familiares que nos puedan hacer pensar en algún 
defecto genético (Tabla 2).

Si el niño fallece, es necesario informarles en un 
lugar adecuado (despacho) sentados a su mis-
mo nivel, cuidando transmitirles nuestra empatía 
y apoyo por el terrible trauma que están viviendo, 
explicándoles lo impredecible de la muerte súbita 
infantil, su problemática y posibilidades diagnós-
ticas. Hay dos aspectos de importancia, dejarles 
solos en un espacio confortable, facilitándoles el 
avisar a alguna persona de su confi anza o fami-
liares, para que les conforten y ayuden a asumir 
los hechos y, fundamental, poder permanecer un 
tiempo a solas con el cuerpo de su hijo.

Sería muy deseable poder contar con asistencia 
psicológica profesional en esos momentos, que 
les proporcione herramientas para asimilar lo que 
está sucediendo, mientras nosotros les damos la 
información médica. 

3.3. Autopsia

Por último hay que comunicarles la necesidad 
e interés de la autopsia, explicándoles que es 
imprescindible, se hará siempre según el pro-
tocolo establecido previamente (ver capítulo 5), 

Nombre, apellidos. Dirección completa, 
teléfono (fi jo y móvil).

Fecha de nacimiento, edad actual.

Hora en que estaba vivo y hora en que fue 
hallado muerto.

Enfermedades o síntomas en horas o días 
previos así como medicación y dosis.

Antecedentes personales: embarazo, parto, 
prematuridad, periodo perinatal, alimentación. 

Antecedentes obstétricos de la madre: 
partos y abortos previos. Patología y 
medicación durante el embarazo.

Antecedentes patológicos: enfermedades o 
síntomas recientes, medicaciones previas y dosis, 
apneas, cianosis, hipotonía, vomitador, GEA, 
ingresos hospitalarios previos. Patología de base.

Antecedentes familiares: muerte súbita 
en niños o adultos, síncopes, cardiopatías, 
enfermedades hereditarias. 

Factores sociales: nivel socio-económico, 
situación de los padres, personas que conviven 
en el domicilio, número de hijos. Hábitos del 
niño, asistencia a guardería u otros cuidadores. 

TABLA 2. Datos personales y familiares del niño.

Sangre: hemocultivo, hemograma, iones, 
bioquímica

Estudio metabólico (Centro de Estudio 
Diagnóstico Molecular)

*4 ml de suero y 4 ml de orina, 
congelar a (-18º) 

Orina: combur, gram y cultivo

LCR: citoquímica, Gram, cultivo, estudio de 
virus

Aspirado nasofaríngeo: bacterias y virus 
respiratorios incluido VRS

Heces: coprocultivo para bacterias y virus

Humor vítreo: bioquímica

TABLA 3. Muestras a recoger en hospital.
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por forenses y patólogos conocedores de esta 
patología. Su importancia radica en tres aspectos: 

• Judicial, es necesario descartar una muerte 
violenta, por lo que su práctica es obligada.

• Diagnóstico, ya que permite encontrar la etio-
logía de la muerte en un porcentaje importante 
de los casos, siempre que sea completa y se 
realice siguiendo el protocolo establecido, 
tanto en el examen macroscópico como en el 
estudio histológico. 

• De investigación, permitiendo conocer los 
sustratos morfológicos y fi siopatológicos que 
subyacen en este tipo de muertes, así como 
otros hallazgos anatomopatológicos, todo lo 
cual esperamos que nos permita conocer 
algún día la causa de todas las muertes súbi-
tas e inesperadas de los niños.

3.4. Información al juez de guardia

Hay que hacer el Parte Judicial y contactar con 
el Juez de Guardia para notifi carle lo sucedido, y 
que éste ponga en marcha todos los mecanismos 
previstos para el estudio y diagnóstico del caso. 

Nosotros le solicitaremos permiso para la obten-
ción de muestras si llegó cadáver, hemos de rea-
lizar el informe con los datos obtenidos, anotar 
la exploración cuidadosa y completa, tanto si el 
niño llegó agónico y fallece como si llegó cadá-
ver, referenciando las maniobras de reanimación y 
enviando una copia del informe junto con el parte 
judicial para que el forense que realice la autopsia 
disponga de toda la información posible.

3.5. Pruebas a realizar en hospital 
(ver capítulo 5)

• Exploraciones básicas para orientar el diag-
nóstico lo antes posible, actuando igual que 
si se tratara de un paciente crítico, estudio 
microbiológico de sangre, orina, heces y líqui-
do cefalorraquídeo. Hemograma, PCR, bioquí-
mica y orina basales para realizar en el hospital, 

así como suero y orina que se congelarán a 
-18ºC, para enviar al día siguiente al Centro 
de Diagnóstico de Enfermedades Moleculares 
correspondiente. Con estas pruebas, apoyadas 
con el estudio necrópsico, se pueden diag-
nosticar procesos infecciosos, bioquímicos y 
metabólicos que puedan estar relacionados 
con la muerte. 

• Recogida de muestras específicamente 
dirigidas al estudio de la MSI, humor vítreo, 
biopsias de piel (fi broblastos), de músculo e 
hígado, según normas que fi guran en el capí-
tulo 5.

4. ENCUESTA EPIDEMIOLÓGICA 
(ver Anexo 1)

Se compone de la anamnesis sobre todas las cir-
cunstancias en que se produjo el fallecimiento, los 
antecedentes clínicos inmediatamente anteriores 
y la historia clínica previa del niño. 

4.1. Circunstancias del fallecimiento

Es fundamental conocer el contexto en que se 
produjo el suceso(11-14), en ello hay dos aspectos 
que debemos considerar:

• El conjunto de datos relacionados con el niño 
y su entorno más próximo (Tabla 1):
- La relación con la última toma, vómitos pre-

vios o en sus proximidades, restos de sangre 
o secreciones.

- Posición en que le colocaron en la cuna y 
cómo le encontraron, si estaba cubierto por 
la ropa, atrapado por los barrotes, excesiva-
mente caliente. 

- Junto a todo lo anterior hay que pregun-
tar por síntomas clínicos que se hubieran 
manifestado en horas o días anteriores, así 
como antecedentes médicos del niño, y si 
ha habido muertes inesperadas, síncopes 
o enfermedades hereditarias en la familia 
(Tabla 2). 
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• Pero además de recoger estos datos, es indis-
pensable para el diagnóstico el examen del 
lugar(15-17) en que se produjo la muerte; lo 
realiza la policía, por orden del Juez que se 
ocupe del caso, y debe estar especialmente 
entrenada para que toda su relación con los 
padres sea tremendamente cuidadosa, con el 
fi n de evitar que esta investigación les pro-
duzca más dolor, sino, muy al contrario, que  
comprendan que su misión es colaborar en el 
diagnóstico, pudiendo descubrir algún detalle 
que, estando relacionado con el desgraciado 
hecho, a ellos les haya pasado desapercibido.

4.2. Historia clínica (Tabla 1)

Se realiza inicialmente en Urgencias, dirigida a 
todas las circunstancias ambientales y sanitarias 
que rodearon el fallecimiento del niño pero, dada 
la situación de tensión emocional del momento, es 
necesario reunirse posteriormente con los padres 

para realizar una historia clínica en profundidad, 
con todos los antecedentes familiares, incluidas 
posibles enfermedades genéticas, cardiopatías, 
enfermedades metabólicas, datos obstétricos de 
la madre, perinatales, ingresos o enfermedades 
previas del niño, medicación y dosis, alimentación, 
vómitos, relación con ellos, lugar en que sucedió, 
posición en la cuna habitual y en la que fue encon-
trado, cambio en sus hábitos y en sus cuidado-
res así como factores sociales, situación familiar, 
número de hijos, posibles hábitos adictivos, no 
olvidar la posibilidad de maltrato(18,19).

5. CIERRE DEL CASO POR UN EQUIPO 
MULTIDISCIPLINAR (ver capítulo 1)

Una vez realizados los estudios, según el protocolo 
establecido, en todos los casos de muerte súbi-
ta inesperada de la infancia (MSI) (Figura 2), se 
reunirá el equipo multidisciplinar correspondien-

Estudios iniciales en hospital
– Metabólicos
– Bioquímicos
– Microbiológicos
– Toxicológicos

Autopsia específica
según protocolo establecido

Estudios de autopsia
– Histológicos
– Metabólicos
– Bioquímicos
– Microbiológicos
– Toxicológicos
– Radiológicos

Cierre de casos

Centro de seguimiento de
pacientes con riesgo de SMSL

Recogida de datos

Entrevista a los padres:
Encuesta epidemiológica

Informe de un psicólogo
clínico experto

Pediatra
coordinador

Forenses Pediatras Patólogos Especialistas

INFORME

Inclusión del informe en
la historia clínica

Información a
los padres

Figura 2. Actuación ante una muerte súbita infantil: seguimiento integral de la familia.
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te, según la Comunidad Autónoma en que haya 
sucedido. Debe estar formado por un pediatra 
coordinador, forense, anatomopatólogo, así como 
los especialistas implicados según los hallazgos, 
en algún caso puede ser de interés la presencia 
del psicólogo que haya atendido a la familia. Ana-
lizando los datos obtenidos de: la historia clínica 
previa del niño incluidos los antecedentes familia-
res, el examen del lugar en que sucedió con todas 
las circunstancias que rodearon el fallecimiento, 
los resultados de las pruebas realizadas y como 
centro de todo el estudio necrópsico. Con todos 
estos datos se clasifi cará al niño en alguno de los 
diagnósticos contemplados en la clasifi cación de 
San Diego. 

6. INFORMACIÓN A LOS PADRES DEL 
RESULTADO DE TODOS LOS ESTUDIOS.  
PLANIFICACIÓN DE SU ATENCIÓN 
POSTERIOR

El seguimiento posterior de la familia será funda-
mental, dependerá de la propia organización de 
la Autonomía en que haya sucedido, pero será 
realizado por un pediatra coordinador, el cual debe 
pertenecer o estar relacionado con el Grupo de 
Trabajo de la AEP (GEMPSI), si es posible traba-
jará en una Unidad de Estudio y prevención de la 
Muerte Súbita Infantil, generalmente de ámbito 
hospitalario, o dirigirá a los padres a una Unidad 
de estas características. 

Su misión en las primeras entrevistas será:

I. Informarles en lenguaje accesible de la MSI.
II. Ofrecerles ayuda psicológica (hospital, Cen-

tro de salud mental, etc.).
III. Realizar la encuesta epidemiológica, la cual 

es fundamental para el resultado del estudio, 
siendo importante que se haga pronto tras el 
fallecimiento, para evitar el olvido de datos que 
puedan ser de interés, pero pasado algún día 
para que puedan estar más serenos y aportar 
mejor todos los datos relativos al niño. 

IV. Reunir toda la información obtenida, así como 
todos los resultados, incluido informe psicoló-
gico de los padres, en una historia clínica del 
niño fallecido, que aportará en las reuniones 
que se realicen del equipo multidisciplinar que 
cerrará el caso.

A partir de este momento, programará su 
seguimiento posterior: 

I. Recomendarles un cuidadoso control del 
embarazo, pudiendo enviarles a una Unidad 
de Embarazo de Riesgo, si lo desean. Les infor-
mará de los factores de riesgo para la MSI, 
recalcando la importancia de abstenerse del 
tabaco la madre y todo su entorno, durante el 
embarazo y después del parto.

II. Realizar el estudio y seguimiento de los her-
manos posteriores. 

III. En ocasiones, según el diagnóstico, tendrá 
que hacer el estudio de aquellos hijos previos 
si pueden tener algún riesgo por la patología 
diagnosticada. 

IV. Participar como coordinador en el Grupo de 
Trabajo Multidisciplinar que se ocupará del cie-
rre del caso (forense, patólogos, especialistas, 
pediatra coordinador).

V. Explicar todos los resultados a los padres, ayu-
dándoles a comprender claramente su signi-
fi cado, así como sus posibles implicaciones, 
también les dará un informe con los diagnós-
ticos y o conclusiones de dicha reunión, para 
que dispongan de él en el futuro, junto con los 
dos informes de la autopsia, que recogieron 
ellos en el Juzgado.

7. ESTUDIO Y SEGUIMIENTO DE LOS 
HERMANOS DE VÍCTIMAS DE MSI

Actualmente se cree que su incidencia es similar 
a la de la población general o ligeramente supe-
rior(20,21) pero, para unos padres que han perdido 
un bebé aparentemente sano, ante el siguiente hijo 
necesitan información, apoyo y prevención. Seguire-
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mos las normas de monitorización generales referi-
das en el capítulo 3.5, siendo también fundamental 
la coordinación con su pediatra de Primaria, que es 
quien más cerca está siempre del niño.

Nuestra actuación con ellos será:

1. Explicarles los factores de riesgo de MSI, así 
como aplicar las medidas conocidas para un 
sueño seguro en los siguientes hermanos.

2. Realizar una encuesta epidemiológica del 
hermano (si es que no la tiene hecha en el 
momento del fallecimiento), que reúna su his-
toria clínica, las circunstancias que rodearon el 
fallecimiento, así como el informe de la autop-
sia, y del cierre del caso.

3. Hacer el estudio de los hijos posteriores, 
teniendo en cuenta los resultados obtenidos 
del cierre del caso del niño fallecido (depen-
diendo del diagnóstico, a veces también a los 
anteriores) (Tabla 4). Comenzando con una 
exploración clínica completa en periodo neo-
natal, si está bien se puede dar de alta con el 

monitor cardiorrespiratorio de registro en su 
domicilio. Citar a revisión en las tres primeras 
semanas de vida, realizar entonces la analítica 
referida en la tabla 4; además, pedir intercon-
sulta a Cardiología con ECG y ecocardiograma, 
valorar y repetir las pruebas en caso de algún 
proceso patológico intercurrente.

4. Realizar el seguimiento de la monitorización 
de los hermanos, solamente no está indicada 
en aquellos casos en que se haya encontra-
do algún diagnóstico que justifi que la muer-
te con seguridad, y pueda ser descartado o 
diagnosticado claramente en el hermano, en 
dicho caso se actuará de acuerdo con dicho 
diagnóstico. 

5. Se harán revisiones, en el primer trimestre cada 
mes, y posteriormente cada 2 meses, si todo 
está bien. Es aconsejable hacer personalmente 
el registro del monitor en las revisiones, para 
ver directamente los episodios registrados 
en nuestro ordenador y poder valorar, según 
nuestra experiencia, la calidad del registro y las 
falsas alarmas, aunque no es imprescindible 

Recién nacido Primer mes de vida
Primer episodio de fi ebre o 
síntomas poco claros

Encuesta epidemiológica; 
Antececedentes familiares. 
Autopsia del hermano. Factores 
de riesgo

Historia clínica y exploración Historia clínica y exploración

Exploración cuidadosa Hemograma, bioquímica: 
glucemia, iones, calcio, fósforo, 
magnesio. Amonio. Lactato.

Hemograma. PCR. Procalcitonina. 
Estudio infeccioso. Bioquímica. 
Gasometría. Amonio. Láctico

Si antecedentes cardiológicos: 
Estudio con ECG, Eco, consulta 
cardiólogo experto

Estudio metabólico Repetir estudio metabólico

Orientar estudio precoz 
si existe diagnóstico específi co 
del hermano

Estudio cardiológico, ECG, 
Ecocardio, valorar Holter

Valorar síntomas para decidir 
pruebas específi cas

Monitorización Rx de tórax. Valorar ecografía 
cerebral

Neumocardiograma

Neumocardiograma Monitorización

Neumocardiograma

TABLA 4. Estudio de hermanos de niños víctimas de MSI.
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en todas las revisiones, sobre todo si no ha 
habido alarmas. 

6. La retirada del monitor se indicará de manera 
personalizada en cada caso, dependiendo de 
la evolución, las alarmas, los hallazgos pato-
lógicos, la edad a la que falleció el hermano, 
el grado de angustia de los padres. 

En general, será después de haber pasado la edad 
de riesgo de SMSL, a partir de los 9 meses y 
al menos 2 meses después de la edad a la que 
falleció el hermano. Si hubo apneas, cuando hayan 
pasado 2 meses en que el registro sea rigurosa-
mente normal. 

8. CONCLUSIONES

Aplicar este protocolo en todas las Autonomías 
del país, nos permitirá:

• Conocer la incidencia real de MSI en nuestro 
país.

• Encontrar un diagnóstico en muchos casos, 
que sin este estudio habrían podido pasar por 
un SMSL, permitiéndonos prevenir su reinci-
dencia.

• Ayudar a estas familias a superar el trauma y 
poder seguir haciendo una vida normal, aun-
que nunca olviden a su hijo.

• Aportar datos valiosos que ayudarán a la 
comunidad científi ca a poder conocer algún 
día las diferentes etiologías que subyacen en 
la MSI y, de esta forma, poder prevenirlas.
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1. INTRODUCCIÓN

El presente capítulo tiene como objetivo princi-
pal que el colectivo de profesionales sanitarios 
adquiera conocimientos de carácter general acer-
ca del proceso de duelo y de la intervención con 
familiares que han perdido un bebé por Síndrome 
de Muerte Súbita del Lactante (SMSL).

Para ello, a lo largo del capítulo se realiza una breve 
exposición del concepto de duelo, de los dife-
rentes modelos teóricos que lo explican y de las 
variables psicológicas que median el proceso de 
elaboración del duelo. A continuación se aborda 
de forma más específi ca el duelo en padres y fami-
liares de un bebé fallecido por un hecho súbito e 
inesperado como es el SMSL. Posteriormente, se 
expone la importancia del establecimiento por par-
te del personal sanitario de un modo de relación 
que contenga el sufrimiento de los dolientes. Por 
último, se presentan de forma resumida las claves 
a la hora de intervenir en el duelo en función de 
las necesidades que presentan los dolientes en 
cada momento del proceso, esto es, la interven-
ción en crisis, el asesoramiento psicológico y la 
terapia del duelo. Para concluir, se relata un caso 
clínico a modo de ejemplo que sirva para ilustrar 
el contenido del capítulo.

2. EL DUELO COMO PROCESO

Hablar de muerte supone abordar un hecho inevi-
table que frecuentemente la cultura occidental 
considera un enemigo, algo contra lo que hay 
que luchar y evitar. Sin embargo, el duelo no ha 
de entenderse como una enfermedad, sino como 
un proceso doloroso e individual, esto es, como la 
experiencia subjetiva de pérdida de un ser que-
rido y también como el proceso de adaptación 
a dicha pérdida. Por tanto, se considera que el 
duelo es un proceso y no un estado, ya que la 
experiencia subjetiva, la situación y las manifes-
taciones emocionales, cognitivas y conductuales 
de la persona que lo atraviesa cambian a lo largo 
del tiempo.

Por otro lado, el duelo no ha de contemplarse 
como un cuadro que la persona sufre de forma 
pasiva, sino como un proceso en el que está acti-
vamente implicada, ya que realiza una serie de 
tareas que son necesarias para lograr esa adap-
tación. Y, en este sentido, la elaboración del due-
lo constituye un proceso cognitivo que supone 
afrontar y reestructurar los pensamientos sobre el 
difunto, la experiencia de pérdida y el mundo que 
ha quedado modifi cado y en el que ahora debe 
vivir la persona que ha sufrido la pérdida.

 El proceso de duelo por la muerte 

súbita del lactante. Aspectos 

psicológicos e intervención con 

padres y familias

Javier de la Cruz Labrado
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3. MODELOS TEÓRICOS SOBRE EL DUELO

Si bien no es objeto del presente capítulo realizar 
un repaso e ilustrar las diferencias entre los diferen-
tes desarrollos teóricos que se han llevado a cabo 
sobre el duelo, resulta conveniente, no obstante, 
refl exionar acerca de la concepción del duelo, del 
doliente y del papel de los profesionales sanitarios 
a la hora de establecer una relación de ayuda con 
las personas que viven un proceso de duelo. 

Siguiendo lo anterior, los profesionales sanita-
rios podemos relacionarnos con los dolientes a 
partir de planteamientos teóricos que entienden 
el proceso de duelo como la simple sucesión de 
fases o etapas por las que la persona atraviesa, 
aproximación que conlleva una cierta pasividad o, 
por el contrario, desde otros modelos teóricos que 
entienden el duelo como un proceso en el que se 
ha de llevar a cabo diferentes tareas y en el que el 
doliente desarrolla un papel activo y hace algo. Por 
tanto, considerar el duelo como algo que hacemos, 
y no algo que nos hacen, permite estimular el rol 
activo de los dolientes, es decir, dar a las personas 
que viven un proceso de duelo la esperanza de que 
algo pueden hacer y de que el proceso tiene un 
punto fi nal, lo que constituye un revulsivo contra 
los sentimientos de impotencia que experimentan 
muchas personas que han sufrido una pérdida.

A continuación se exponen de forma breve los 
diferentes desarrollos teóricos creados para expli-
car el proceso del duelo. 

3.1. Enfoque de las etapas y enfoque de 
las fases

Ambos enfoques entienden el duelo como una 
serie de etapas o fases que los dolientes atravie-
san en riguroso orden.

3.2. Enfoque de las tareas

Según Worden, después de sufrir una pérdida 
hay ciertas tareasque no siguen necesariamen-

te un orden y que la persona debe realizar, no 
sin esfuerzo, para restablecer el equilibrio y para 
completar el proceso del duelo. Al contrario que 
los enfoques de las etapas y las fases en las que 
el duelo es algo que hay que pasar, el concepto 
de tareas implica que la persona ha de ser activa 
y puede hacer algo. 

3.3. El modelo de proceso dual del 
afrontamiento del duelo

Margaret Stroebe y Henk Schut, en su modelo 
de proceso dual del afrontamiento, postulan que 
durante el proceso de duelo se produce la com-
binación de mecanismos de afrontamiento orien-
tados a la pérdida y de mecanismos encamina-
dos a la restauración de la adaptación. Para estos 
autores el proceso de duelo depende en buena 
medida de la oscilación y adecuado balance entre 
los mecanismos de confrontación de la experiencia 
de la pérdida (expresión de emociones y senti-
mientos, recuerdos, añoranza, sueños, etc.) y los 
mecanismos que posibilitan el manejo de aquellos 
estímulos y acontecimientos estresantes que son 
consecuencia directa de la misma y que facilitan 
el reajuste personal.

4. MANIFESTACIONES DEL DUELO 
“NORMAL”

Durante los últimos años se han propuesto nume-
rosos listados de síntomas que suelen aparecer 
en los procesos de duelo. Estos listados resultan 
útiles en la medida que permiten al personal sani-
tario reconocer los signos y síntomas que pueden 
formar parte de un proceso de duelo normal y con 
ello evitar intervenciones innecesarias y desajusta-
das, a la vez que puede ayudar a los profesionales 
a tranquilizar al doliente y a su familia respecto a 
algunas reacciones y sensaciones que a veces 
se viven como muy amenazantes (normalizando 
su experiencia subjetiva). Sin embargo, estos 
listados tienen como inconveniente que ofrecen 
una imagen meramente descriptiva del duelo y lo 
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presentan como estado rígido y estático y no como 
un proceso individual e idiosincrásico.

Por otro lado, la conducta de duelo está determi-
nada por diferentes mediadores. Para entender 
por qué cada persona afronta el proceso del duelo 
de una manera diferente, esto es, las diferencias 
individuales, se debe atender a que el proceso 
está mediado por diversos factores, que además 
pueden alertar de futuras complicaciones en el 
duelo. Son mediadores del duelo, entre otros, las 
características de la persona fallecida, la natura-
leza del apego, las circunstancias de su muerte 
(esperada o inesperada, evitable o no evitable, 
etc.), variables relacionadas con la personalidad 
del doliente (edad, sexo, estilo de afrontamiento, 
efi cacia autopercibida, creencias y valores, etc.), 
variables relacionadas con su historial de pérdidas 
y salud mental y variables que tienen que ver con 
la disponibilidad de apoyo social real y percibido 
con el que cuentan los dolientes.

5. SOBRE EL DUELO POR LA PÉRDIDA 
DE UN HIJO

En general, cuando hablamos de la pérdida de 
un hijo nos referimos a la vivencia de violación de 
las leyes de la naturaleza, de que los aconteci-
mientos no se han desarrollado siguiendo el orden 
natural y esperado. Asistimos a la sensación que 
experimentan los padres de amputación de una 

de sus extremidades y a la toma de conciencia de 
la inexistencia de la inmortalidad a través de la 
pérdida de su hijo.

6. SOBRE EL DUELO POR LA PÉRDIDA 
DE UN BEBÉ POR SMSL

Hablar de duelo por la pérdida de un bebé como 
consecuencia del SMSL es hacerlo de un acon-
tecimiento vital traumático que supone una falla 
en la biografía de cada miembro de la familia y de 
la estructura familiar en su conjunto, de la vivencia 

de un antes y un después y de la experiencia de 
pérdida de las expectativas y proyecto de vida indi-
viduales, de la pareja y del conjunto de la familia, 
además de la profunda revisión de los esquemas 
de pensamiento y “forma de estar en el mundo” 
de cada miembro de la familia. 

Cuando una familia sufre la pérdida de un bebé 
por SMSL, sus miembros experimentan la terrible 
situación de pérdida de forma súbita e inesperada 
de un ser querido que, además, es totalmente 
dependiente de ellos. Su muerte supone para 
ellos un acontecimiento vital que arremete con-
tra las leyes de la naturaleza y que supone una 
ruptura vital y un hecho dramático que dinamita 
sus expectativas. La pérdida del bebé en estas 
circunstancias es un acontecimiento que puede 
generar a la vez en los padres una pérdida de la 
confi anza en el mantenimiento de la seguridad 
básica (la de su bebé) porque los hechos acon-
tecidos son incompatibles con sus expectativas y 
visión previa del mundo (se produce un antes y 
un después en su forma de entender el mundo)
Además, en el caso de aquellos padres primerizos 
y que no tienen más hijos, para algunos progenito-
res, como añadido al dolor por la muerte del bebé, 
tienen que afrontar la pérdida de la paternidad, es 
decir, de su rol de padres.

En la situación de pérdida de un lactante por 
muerte súbita, en muchos casos se muestra con 
más intensidad la discrepancia entre el mundo 
“que es” y el mundo “que debería ser”. En muchos 
casos el fallecimiento del lactante coloca a los 
padres en la tesitura de necesidad de emprender 
una revisión profunda de su sistema de creencias, 
valores y presupuestos sobre el mundo, que sin 
duda afectará a muchos aspectos de su vida: por 
ejemplo, sistema de creencias sobre la vida (“me 
planteo para qué estamos aquí), sobre la persona, 
sobre las relaciones interpersonales (“he aprendi-
do a discernir entre aquellas personas que están 
conmigo de forma incondicional y aquellas que 
no lo están”), sobre la sociedad (“el resto de la 
sociedad no se muestra lo sufi cientemente sen-
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sible ante casos como éste”) y, en general, sobre 
el mundo externo que se ha vuelto impredecible y 
en el que ya no hay nada seguro (“quién me dice 
a mi que esto no me va a volver a pasar si vuelvo 
a tener otro hijo”).

En muchas ocasiones, por medio de la observa-
ción clínica y a través del discurso de los padres 
y familiares que han perdido un bebé por MSL se 
encuentra lo siguiente:

• Durante los días posteriores a la pérdida, se 
observa en los padres y familiares sensación 
de incredulidad, irrealidad y negación de los 
hechos. Es habitual que los padres durante las 
horas y días posteriores al hecho traumático se 
muestren aparentemente enteros. En algunos 
casos, algunos padres refi eren vivir su expe-
riencia como si de un sueño del que esperan 
despertarse se tratase.

• En las fases iniciales del duelo, la vivencia de 
insensibilidad o ausencia de sentimientos 
puede estar presente en algunos padres y 
familiares. Se considera esta reacción como 
adaptativa, puesto que el bloqueo de las sen-
saciones funciona como una defensa frente a 
lo que de otra manera sería un dolor desbor-
dante.

• Posteriormente, por lo general se obser-
va en ellos la presencia de sentimientos 
de tristeza. No obstante, no es infrecuente 
encontrarse con padres y familiares del bebé 
que temen la tristeza y que buscan aparcar 
los sentimientos displacenteros de su mente a 
través de la actividad. En ocasiones, existe un 
impedimento interno o externo para expresar 
la tristeza, hecho que puede condicionar el 
proceso.

• Presencia de un intenso sentimiento de 
enfado. En ocasiones este enfado se dirige 
hacia el personal sanitario o hacia otros miem-
bros de la familia. También es posible, y se 
debe prestar especial atención, que el enfado 
se dirija contra sí mismo y puedan aparecer 
conductas autolesivas o suicidas.

• Culpa y autorreproche. Algunos padres se 
sienten culpables por no experimentar la can-
tidad de tristeza y dolor que consideran apro-
piada, además de sentir que traicionan al bebé 
fallecido en caso de que haya momentos para 
experimentar emociones positivas, situaciones 
que interpretan como un olvido, abandono y 
falta de respeto hacia el bebé. Por ello, es habi-
tual encontrar a padres que niegan el permiso 
para desarrollar actividades que les ayuden a 
desconectar durante un tiempo, generalmente 
breve, de su dolor. 

 Por otro lado, el hecho de que durante sema-
nas se encuentren a la espera del resultado de 
la autopsia que revele la causa real del falle-
cimiento, puede generar en algunos padres y 
familiares sentimiento de culpa, al atribuirse 
la responsabilidad de su muerte. Aunque la 
causa del fallecimiento descarte negligencia 
alguna por su parte, algunos progenitores 
desarrollan de forma posterior una vivencia de 
incapacidad para ejercer adecuadamente el rol 
paternal al hacerse cargo y responsable últi-
mo de la muerte del bebé, hecho que puede 
condicionar la crianza del resto de hijos, caso 
de haberlos y/o de la planifi cación y llegada 
del siguiente. En ocasiones los padres realizan 
un rastreo de las horas y días anteriores al 
fallecimiento en busca de algún indicio o señal 
en el bebé que pudiera explicar el desenlace 
fi nal. Por ello, se observa que algunos padres 
interpretan los recuerdos de lloros, quejas o 
conductas del bebé durante los días previos 
al episodio de muerte súbita como indicado-
res de alerta que no han sabido interpretar 
adecuadamente, lo que constituye una atri-
bución de culpa de forma permanente. Este 
sentimiento de culpa difi culta notablemente 
la elaboración del duelo ya que, al tratar de 
hacer algo para salvar al bebé en el plano de 
la fantasía (donde todo es posible), se man-
tienen las esperanzas de que no suceda el 
desenlace fatal, hecho que bloquea el proceso 
de aceptación de la pérdida. Por eso, a veces 
la simple confrontación de la realidad no resul-
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ta efi caz para mitigar el sentimiento de culpa. 
En este punto son habituales expresiones del 
tipo “si hubiera estado despierta”, “si hubiera 
estado con él”, “si hubiéramos acudido a otros 
profesionales”, “si hubiera dejado de trabajar 
antes durante el embarazo” o “si hubiera esta-
do atenta y hubiera podido escuchar algo que 
me hubiera alertado”.

• Sentimiento de impotencia por no poder 
hacer nada para revertir la situación. En espe-
cial aquellas personas que tratan de cambiar 
los hechos en la fantasía. Impotencia al com-
probar que no hay atajo para evitar el dolor por 
la pérdida y para rehacer su vida rápidamente.

• Necesidad de entender y de encontrar 
explicación médica a lo que ha pasado. 
Durante semanas, el lactante es estudiado 
en profundidad para analizar las causas de 
su muerte, lo que lleva a los padres y fami-
liares a mantenerse a la espera de conocer 
las causas del fallecimiento. A lo largo de ese 
tiempo, algunos anticipan que los resultados 
informarán de una negligencia por su parte y 
hasta ese momento se sienten los responsa-
bles últimos del fallecimiento. Otros, en cam-
bio, afi rman la necesidad de encontrar alguna 
causa que justifi que la muerte del bebé para 
evitar quedar con la sensación de que ha sido 
todo causado por una condición médica des-
conocida, por algo incontrolable que además 
podría volver a pasar.Algunos progenitores, 
cuando son informados de que la causa del 
fallecimiento se debe al SMSL, sienten alivio 
al despojarse de su atribución de responsa-
bilidad y sentimiento de culpa. Otros, por el 
contrario, mantienen la tesis de que ellos han 
sido los últimos responsables y de que algo 
podrían haber hecho para evitarlo. Algunos 
padres visitan multitud de páginas web y foros 
en Internet y realizan búsquedas bibliográfi cas 
para tratar de comprender el SMSL. En oca-
siones los padres construyen su propia teoría 
acerca de las razones por las que ocurrió el 
fallecimiento de su hijo que pueden difi cultar 
la elaboración del duelo.

• Trauma acumulativo. En ocasiones los 
dolientes carecen de apoyo familiar y social 
que sostenga su experiencia. El fracaso del 
entorno social y familiar de los dolientes a la 
hora de llevar a cabo la función contenedora 
y sostenedora de su experiencia en el curso 
del desarrollo del duelo puede difi cultar la ela-
boración del mismo.

• Duelo desautorizado socialmente. En oca-
siones los padres de un bebé fallecido reciben 
expresiones de su contexto familiar y social 
próximo del tipo “ya tendréis más hijos”, “es 
mejor haberlo perdido ahora que más tarde”, 
“lo que tenéis que hacer es tener otro cuanto 
antes”, “al menos tenéis otros hijos en los que 
apoyaros”, “no te puedes permitir venirte aba-
jo porque tienes más hijos que cuidar”. Estas 
expresiones invalidan, desautorizan, restan 
importancia o muestran impaciencia o desin-
terés por su experiencia.

7. LA IMPORTANCIA DEL 
ESTABLECIMIENTO DE UNA ADECUADA 
RELACIÓN ENTRE PROFESIONALES 
SANITARIOS Y DOLIENTES

Si bien ya de por sí la experiencia de pérdida del 
bebé resulta tremendamente dolorosa, la vivencia 
de falta de comprensión y apoyo pueden producir 
a veces igual o mayor daño que la propia pérdida. 
Los padres y familiares del bebé fallecido tienen la 
necesidad de encontrar a alguien que les escu-
che, les comprenda y apoye, de modo que si su 
entorno familiar y social no muestra disponibilidad 
para que esto se produzca, vivirán los efectos de 
la pérdida en soledad. Es por ello por lo que, en 
muchas ocasiones, buscan en los profesionales 
sanitarios sentirse escuchados y con quien com-
partir su experiencia, expresar sus emociones, 
hablar de la relación que tenían con su bebé y 
sobre las expectativas que han perdido con su 
muerte. Y todo ello desde la necesidad de que, en 
ningún caso, se cuestione su experiencia subjetiva 
y con la esperanza de sentirse aliviados. Para ellos 
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recibir este apoyo resulta de especial importancia 
porque les permite el reconocimiento y validación 
de su sufrimiento, además de legitimar la expresión 
de sus necesidades y sentimientos y la petición 
de ayuda. Por ello los profesionales sanitarios que 
asisten desde el inicio del proceso a los dolientes 
tienen la importante tarea de convertirse en fi guras 
que proporcionen contención emocional.

8. INTERVENCIÓN CON PADRES Y 
FAMILIARES QUE HAN PERDIDO UN 
BEBÉ POR SMSL

8.1. Intervención en crisis

La llegada al hospital de unos padres cuyo bebé 
ha fallecido, en principio por causas desconocidas, 
supone un acontecimiento altamente estresante 
para todo el equipo médico, que en muchos casos 
no encuentra recursos sufi cientes para satisfacer 
adecuadamente la demanda de los padres. La 
muerte de un lactante por muerte súbita genera 
en los miembros del equipo médico altas dosis 
de frustración, impotencia y angustia, que puede 
conectar a su vez con sus confl ictos internos o 
procesos de duelo. Dicha situación requiere la 
puesta en marcha del repertorio de recursos y 
habilidades personales y profesionales de cada 
miembro del equipo para “estar al lado” de los 
padres y familiares del bebé fallecido. 

Debemos tener presente que todos disponemos 
de mecanismos para manejar la angustia propia 
y la de los demás. En el caso del SMSL, el dolor 
de los padres y familiares por la muerte repentina 
e inesperada de su bebé puede generarnos un 
intenso malestar psíquico que necesitemos mitigar 
para no bloquearnos y así poder continuar con 
el desempeño de nuestras funciones. Por ello, 
debemos prestar especial atención a nuestras 
emociones para poder identifi carlas y gestionar-
las de forma adecuada, sin incurrir en estrategias 
dirigidas a mitigar el malestar interno que se alejen 
de las necesidades reales de los dolientes. No es 

infrecuente el empleo de fórmulas rápidas para 
tratar de aliviar y tranquilizar a los padres, como 
el consuelo mediante frases basadas en tópicos, 
los consejos y la comparación con otros casos 
similares lo que, en muchas ocasiones, no sólo no 
resulta efi caz, si no que puede facilitar dar lugar 
a sentimientos de incomprensión y soledad en 
los dolientes. 

Los profesionales sanitarios corremos el riesgo 
de generar perjuicio a los dolientes, en caso de 
que fracasemos a la hora de proveerles de una 
relación de apoyo que sostenga su dolor, confu-
sión y negación, entre otras reacciones, durante 
los momentos iniciales del proceso del duelo. Por 
tanto, para el equipo médico el primer reto es el 
de responder satisfactoriamente a la demanda de 
los padres y familiares del lactante fallecido en una 
situación que podemos denominar de “emergen-
cia”. Se puede considerar que la intervención que 
se realiza en estos casos sigue los principios de la 
intervención en crisis. En general, se recomienda 
lo siguiente: 

1. Crear un ambiente que facilite la escucha acti-
va (tanto físico como emocional). Para ello se 
recomienda, por un lado, atender las necesi-
dades de los dolientes en un ambiente privado 
e íntimo dentro del recinto hospitalario y, por 
otro, fomentar el contacto físico y respetar el 
silencio de los dolientes, ya que éste también 
es una forma de comunicar.

2. Mantener una actitud empática y de acepta-
ción de las diferentes formas de reacción ante 
la muerte súbita e inesperada de un bebé por 
SMSL, desde el bloqueo emocional hasta la 
vivencia de los padres de volverse locos.

3. Permitir y normalizar la expresión del dolor 
y del sufrimiento. 

4. Facilitar información clara y concisa acer-
ca de lo sucedido y también de los trámites 
burocráticos. En la fase de shock la toma de 
decisiones, por muy pequeñas que sean, resul-
ta difícil, como consecuencia del estado de 
bloqueo emocional.
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5. Ayudar a “aceptar la realidad” de la pérdida 
desde los momentos iniciales a los dolientes 
que se encuentran en la fase de shock, que se 
caracteriza por el desconcierto profundo por 
el que atraviesan. Para ello se recomienda que 
los padres se despidan físicamente del bebé, 
a fi n de facilitar hacer real la pérdida y evitar 
posibles difi cultades a la hora de elaborar el 
duelo, fruto de la sensación de no haberse 
despedido del bebé.

6. Se debe evitar tratar de tranquilizar o aliviar a 
los dolientes a través del relato de situaciones, 
experiencias o casos similares, dar consejos, 
minimizar el dolor, etc.

8.2. Asesoramiento psicológico durante 
las semanas/meses posteriores al 
fallecimiento

Los profesionales sanitarios han de tener un 
amplio conocimiento acerca del proceso del duelo 
normal y de sus complicaciones para poder llevar 
a cabo intervenciones que sean ajustadas y en 
momentos en que realmente sean necesarias. 
Por este motivo, resulta de especial importancia 
distinguir entre la necesidad de proporcionar ase-
soramiento psicológico a los dolientes durante su 
proceso y llevar a cabo una intervención en duelo.

Al ser la muerte súbita del lactante una pérdida 
traumática, muchos padres presentan problemas a 
la hora de resolver sus sentimientos respecto a la 
pérdida y esto puede difi cultar su capacidad para 
realizar las tareas del duelo y, por tanto, reanudar 
su vida normal. En estos casos el asesoramiento 
psicológico por parte de un profesional les puede 
ayudar a resolver su duelo de forma efi caz.

En general, de forma previa al establecimiento de 
cualquier estrategia de asesoramiento o interven-
ción o del ofrecimiento de pautas a los padres de 
un bebé fallecido por SMSL, se debe construir 
una relación terapéutica que permita sostener la 
experiencia subjetiva de cada uno de ellos y pro-
porcionar contención emocional.

8.2.1. ¿En qué momento ha de comenzar 
el asesoramiento psicológico? 

Si bien no se ha defi nido un criterio temporal con-
creto para iniciar el asesoramiento psicológico en 
el duelo, se recomienda que éste tenga comienzo 
cuando los padres ya no se encuentren en la fase 
de shock inicial.

8.2.2. ¿Con quién llevar a cabo el 
asesoramiento psicológico?

Como el asesoramiento puede ser útil para identifi -
car a personas que presentan difi cultades y preve-
nir duelos complicados, en general se recomienda 
que se realice con todos los padres.

8.2.3. ¿Cómo ha de realizarse el 
asesoramiento psicológico en duelo? 

A continuación se exponen algunos de los prin-
cipios básicos:

• Ayudar a los padres a hacer real la pérdida. 
Se recomienda hablar sobre el bebé fallecido 
y acerca de lo que ocurrió el día de su muerte 
para facilitar la toma de conciencia de la pér-
dida.

• Ayudar a los padres a identifi car y experi-
mentar sus sentimientos. La expresión de 
las emociones tiene un valor terapéutico en sí 
misma, pero para que sea efi caz ha de perse-
guir un objetivo claro, además de realizarse de 
forma dosifi cada para evitar que el doliente se 
desborde emocionalmente.

• Ayudar a encontrar signifi cado en la pér-
dida. Debemos tener presente que las reac-
ciones de cada padre y familiar son diferentes, 
de modo que no hay dos personas que reac-
cionen de la misma forma o que presenten el 
mismo dolor ante el fallecimiento de un bebé 
por SMSL. Y, en este sentido, los profesionales 
sanitarios nos encontramos con el desafío de 
adoptar la posición de no expertos, de escu-
char atentamente y descubrir el signifi cado 
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único que la experiencia de la muerte del bebé 
tiene para cada persona. Debemos evitar dar 
consejos aparentemente útiles y prescindir del 
uso de las habituales frases de apoyo basadas 
en tópicos (“sé que tú eres fuerte, tienes que 

ser positivo”) y de las ideas preconcebidas 
sobre cómo siente una persona que ha per-
dido a un ser querido (“sé cómo te sientes”). 

• Facilitar la recolocación emocional del lac-
tante fallecido. Algunos padres manifi estan 
angustia ante la posibilidad de tener otro hijo 
a medio plazo y manifi estan temor al olvido del 
bebé fallecido. En estos casos es muy impor-
tante ayudar a los padres a darse cuenta de 
que, aunque nunca podrán reemplazar a su 
bebé fallecido, no hay nada malo en que se 
planteen tener otro en el futuro, si bien hay que 
indicarles la necesidad de que previamente se 
produzca la recolocación emocional del que ya 
no está.

• Dar tiempo para elaborar el duelo. En 
muchas ocasiones el primer paso es poder 
contener la demanda de búsqueda de un 
“atajo” para evitar el dolor de los padres y 
la demanda de urgencia de éstos. Además, 
alertar a los dolientes de que el duelo es un 
proceso largo y que el fi nal del mismo no será 
regresar a un estado como el que tenían antes 
del fallecimiento del bebé. También es nece-
sario informarles de que el duelo no es un 
proceso lineal en el que cada día se está un 
poco mejor o “menos mal”, sino que habrá 
momentos en los que tendrán la sensación 
de sentirse peor que en los días o semanas 
anteriores. 

• Normalizar las reacciones emocionales 
y conductas de los padres. Tranquilizar al 
doliente y a su familia respecto de algunas 
experiencias nuevas que a veces son vividas 
como muy amenazantes.

• Ayudar a los padres en su proceso de toma 
de decisiones. Desde el inicio del proceso, los 
padres se ven en la obligación de tener que 
tomar multitud de decisiones. Qué hacer con 
los restos del bebé, qué tipo de despedida 

llevar a cabo y con quién y qué hacer con 
la habitación y las pertenencias del bebé son 
preguntas, entre otras muchas, que desde el 
principio pueden generarles mucha angustia 
y sobre las que necesariamente han de tomar 
una decisión. Es importante recalcar que la 
función del profesional es la de actuar como 
un facilitador y no como alguien que responde 
a estas cuestiones por ellos.

• Examinar defensas y estilos de afrontamien-
to. Evaluar el uso de mecanismos de defensa 
(negación, aislamiento, etc.) y de mecanismos 
orientados a la pérdida y a la restauración de la 
adaptación y potenciar su utilización de forma 
equilibrada.

• El asesoramiento de parejas y familias. Es 
importante que el profesional trate de incluir a 
toda la familia en las sesiones, ya que ésta inte-
ractúa como unidad y cada individuo infl uye en 
los otros. Durante la intervención es importante 
reconocer y señalar las diferencias individuales 
de cada miembro de la familia en su proceso 
de elaboración del duelo.

8.2.4. Ejemplo de un caso de padres en 
situación de duelo por la pérdida de un 
bebé por SMSL

Ángel y Clara perdieron hace 4 meses por SMSL 

a su único hijo, un bebé de 12 semanas. Con sus 

palabras expresan no sólo el dolor por su ausen-

cia, sino también por la pérdida de la paterni-

dad durante este tiempo. Clara siente que ella 

es responsable del fallecimiento de su bebé, a 

pesar de los resultados de la autopsia. En cambio, 

Ángel afi rma no haber experimentado sensación 

de alivio al tener conocimiento de que la causa 

del fallecimiento se debe al SMSL, ya que no 

entiende ni acepta la posibilidad de que algo así 

pueda ocurrir. Ambos se sienten muy inseguros y 

vulnerables, dudan de su capacidad como padres 

y han perdido la confi anza en sí mismos. La per-

cepción que tenían del mundo como un lugar 

seguro y predecible se ha venido abajo: su autoes-

tima y su confi anza como padres protectores se 



255

Li
br

o 
bl

an
co

 d
e 

la
 m

ue
rt

e 
sú

bi
ta

 in
fa

nt
il

ha visto cuestionada, dudan de su capacidad y 

adecuación. Desde el punto de vista de su fun-

cionamiento como pareja, ambos presentan una 

forma diferente de experimentar el duelo. Clara 

se centra en mecanismos de defensa orientados 

a la pérdida y Ángel, en cambio, en mecanismos 

de defensa tipo orientados a la restauración de 

la adaptación. Ella no quiere contagiar afectiva-

mente a Ángel y éste, a su vez, no quiere hablar 

sobre el tema para evitar verla llorar. Por otro lado, 

Clara reprocha a Ángel su falta de sensibilidad 

y empatía y éste a ella que continuamente esté 

hablando del tema y que renuncie a participar de 

actividades sociales. Ella no quiere deshacerse de 

los objetos personales de su bebé, mientras que 

Ángel opina que deberían entregarlo a un orga-

nismo que los destine a obra social. Clara pasa 

horas al día en la habitación sentada al lado de la 

cuna, mientras que Ángel ha trazado una rutina 

centrada en su desempeño laboral y en activida-

des de ocio y tiempo libre tanto los días de diario 

como los fi nes de semana. Por todo lo anterior, 

Ángel y Clara se han aislado, se han distanciado 

afectivamente, por lo que desde hace semanas 

presentan problemas de pareja. Por este motivo, 

ambos han decidido consultar con un profesional.

8.3. Terapia en el duelo

En algunas ocasiones los síntomas de malestar 
psicológico terminan provocando una afectación 
que incapacita para la vida y las relaciones. Enton-
ces hablamos de duelo complicado.

La terapia en el duelo se reserva para aquellos 
casos en que el proceso del duelo se complica, 
bien porque se prolonga en el tiempo o se difi ere 
su inicio o bien porque da lugar a la aparición de 
un trastorno psiquiátrico o a una reacción de duelo 
enmascarado con síntomas somáticos o conduc-
tuales relacionados con la pérdida.

En estos casos, en aquellos en los que hablamos 
de duelo complicado, los objetivos de la interven-
ción son los de identifi car y resolver aquellos con-
fl ictos que difi cultan o imposibilitan la realización 
de las tareas del duelo y, por ende, la resolución 
del mismo. 
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La muerte de un hijo es la más difícil de asumir, 
va contra natura. Pero la muerte súbita, ante lo 
imprevisible del suceso, los padres no la pueden 
comprender.

El dolor de los padres no es mayor del que pier-
de a su hijo después de una larga enfermedad, 
pero la sorpresa produce sentimientos violentos, 
contradictorios, imposibles de defi nir.

Desde el momento en que tomamos la decisión 
de ser padres, todo acto que realizamos está 
condicionado por el futuro y deseado bebé. La 
muerte súbita no se lleva sólo a tu hijo, se lleva 
tu vida. Sin avisar. 

Los padres necesitan saber lo que ha ocurrido, 
no se concibe que suceda sin ninguna causa 
y cuando con la autopsia no se encuentran, la 
frustración y el miedo son mayores. 

Por supuesto, aparece el sentimiento de culpa-
bilidad, que se afi anza más con la intervención 
de la policía y los jueces.

Según el psiquiatra Kübler-Ross, el duelo pasa 
por las siguientes fases: negación, ira, nego-

ciación, depresión y aceptación, aunque no 
necesariamente al mismo tiempo ni al mismo 
ritmo. Pero en muchas ocasiones los afectados 
se quedan en alguna de las fases intermedias 
difi cultando la superación. 

La reacción de las familias varía según sus 
creencias, entorno social, cultura pero todos 
los afectados presentamos un patrón común:

Sentimientos de los padres y hermanos:

Miedo, a que se repita en otros hijos; ira, vacío, 

soledad, culpabilidad, masoquismo, superpro-

tección hacia el resto de la familia.

Los hermanos, dependiendo de la edad, tam-
bién se sienten afectados: unos tienen miedo a 
que les suceda a ellos o a sus padres; otros, avi-
vado por los cuentos infantiles, pueden imaginar 
que han sido sus padres quienes han castigado 
al bebé, con el consiguiente miedo; otros, si en 
algún momento desearon que el bebé desapa-
reciera, creen que su fantasía se ha realizado.

También la pareja se ve afectada en su relación 
y en ocasiones los problemas se convierten en 
insalvables.

Otro embarazo causa terror y se mezclan los 
sentimientos más contradictorios: tristeza, ale-
gría, esperanza, miedo, y culpabilidad por el 
“sustituir” a tu hijo y culpabilidad por no sentirte 
feliz por el hijo que va a nacer. No obstante, 
con el nuevo hijo renace una nueva esperanza, 
aunque aún quedan muchas cosas por superar. 
Pero sólo aceptando el hecho, puede supe-
rarse.

Aspectos psicológicos implicados 

en la muerte súbita. Vivencia de los 

padres

Palmira Villegas Resa

10
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En “honor” a nuestro hijo, o quizá para com-
pensar el vacío que nos dejó Pablo, quizá por el 
miedo a que sucediera con otro hijo, quizá para 
ayudar a otras familias para que no encontraran 
tantas difi cultades como nosotros, o quizá por 
todo ello, decidimos formar una asociación, ya 
que sólo existía la de Murcia, Nacer y Vivir. Ellos 
nos ayudaron con los trámites y a reunirnos con 
familias afectadas.

Los primeros años fuimos muy activos y fue muy 
gratificante ver cómo poco a poco las cosas 
mejoraban. Con la ayuda del Grupo de Trabajo 
para el Estudio de la Muerte Súbita del Lactante, 
conseguimos campañas informativas, el apo-
yo de patólogos, forenses, policía y pediatras. 
Con Cruz Roja y Samur, adaptamos cursos de 
primeros auxilios pediátricos, e hicimos campa-
ñas informativas y mesas redondas con escuelas 
infantiles. La tasa de incidencia descendía.

No hay soluciones a corto plazo, pero muchos 
profesionales realizaban un gran esfuerzo, sin 
que les aportara benefi cio propio y, a pesar de 
las difi cultades a las que se enfrentaban, algo 
que nos da esperanza y les agradeceremos 
infi nitamente.

Logramos muchas cosas y en poco tiempo, 
pero muchos socios, según crecían sus hijos 
y pasaban la fase de riesgo, decidían pasar 
página y “olvidar”. Así, con los años la activi-
dad de la Asociación ha quedado únicamente 
para atender a las familias afectadas que llaman, 
escuchándolas y ayudándolas en lo posible a la 
vez que les pongo en contacto con el miembro 
del Grupo de Trabajo correspondiente según la 
ciudad desde la que llamen.

QUINCE AÑOS DESPUÉS

Algo positivo ha sido la campaña que meses 
atrás se hizo sobre la importancia de los prime-
ros auxilios entre la población, aunque no sea 

expresamente para los bebés, pero sigue sin 
hablarse de ello en los cursos de preparación 
del parto.

También han aumentado las autopsias micros-
cópicas. Y ya no lo hacen sólo para comprobar 
si hubo delito, ni los padres intentan evitarla 
buscando quien les firme el certificado de 
defunción. La incidencia ha disminuido mucho 
gracias a las campañas que se hicieron pero, en 
parte, también porque las autopsias son más y 
más exhaustivas, con lo que hay más hallazgos 
de diferentes patologías. Pero el descubrimiento 
a posteriori no hace inevitable el fallecimien-
to. No cambia que la muerte sea súbita por 
inesperada y por lo tanto inevitable. Nosotros, 
como padres, estamos seguros de que todas 
las muertes de nuestros hijos han sido causa-
das por algo, pero que en muchas ocasiones 
no lo encuentran.

Lo hemos pasado mal pero, poco a poco, 
hemos salido adelante. Los hijos vivos reclaman 
su atención y, según se forma la rutina dia-
ria, van pasando los días y con ellos, los años. 
Somos una familia normal: vamos de vacacio-
nes, celebramos los cumpleaños, nos gusta el 
cine, los juegos de mesa, salimos con amigos, 
estudiamos, trabajamos. Hemos sido capaces 
de disfrutar como padres, como hijos, como 
amigos, como trabajadores y como pareja, algo 
que no todos los padres afectados han podido 
lograr porque, a pesar del tiempo, siguen sin 
superarlo.

No se olvida. Nuestro hijo Pablo sigue estando 
presente. Hablamos de él aunque, lógicamen-
te, al estar fuera de la rutina diaria, cada vez 
con menos frecuencia pero siempre de forma 
natural, a veces es una conversación, otras sim-
plemente una alusión a él y la mayoría de las 
veces se hace con una sonrisa, sin dramatismo. 

La atención de los hijos vivos, sus problemas 
cotidianos, sus estudios, sus actividades, sus 
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alegrías y tristezas, ocupan toda nuestra aten-
ción. No queda tiempo para los recuerdos. Lo 
importante es el presente… y el futuro.

Los hijos crecen y nosotros evolucionamos junto 
a ellos. Nos adaptamos a las necesidades de 
cada etapa de su vida, disfrutándolas mucho, 
quizá más que si no hubiéramos pasado por la 
terrible experiencia casi ¿olvidada?

Cuando sucedió, sentíamos la necesidad de 
hablar, de verbalizar nuestros sentimientos, 
nuestros miedos y angustias y eso nos ayudó a 
asumir lo sucedido. También teníamos la nece-
sidad de ayudar a otros padres, de conocer lo 
ocurrido, de difundir el síndrome y cómo evitar-
lo… en lo posible, de fomentar la investigación, 
de llegar a pedíatras, enfermeras, matronas, psi-
cólogos, jueces, forenses, gobiernos y todas las 
disciplinas que pudieran ayudar a ello. De evitar-
lo. Sabemos que la información y la investigación 
son las únicas armas para conseguir disminuir 
los casos de muerte súbita.

Así han pasado quince años desde la muerte 
de nuestro hijo. Mi hijo mayor va a comenzar la 
Universidad y mi pequeña va a cumplir catorce 
años. En los últimos años, me he sentido cul-
pable en muchas ocasiones por no estar más 
activa con la Asociación, pero los quehaceres 
diarios y las necesidades de nuestros hijos se 
han impuesto.

No obstante, en mi trabajo hay personas con 
las que llevo siete años trabajando que desco-
nocen que mi hijo murió y, por supuesto, que 
existe nuestra Asociación. Pero lo que más me 
asombró es que recientemente me sentí culpa-
ble por decirlo.

Hablando con un compañero, de forma natural 
hice alusión a “cuando mi hijo murió…”. Eso 
atrajo su atención, ya que ha sido padre recien-
temente, y yo sentí que no debía haberle dicho 
nada. Posteriormente, otra compañera me dijo 

que se había quedado muy afectado y me sentí 
aún más culpable. 

Eso me hizo pensar en los cambios de actitud 
que había sufrido yo. 

Años atrás, hubiera informado a mi compañero 
sobre el Síndrome de la Muerte Súbita al cono-
cer su paternidad, le hubiera entregado toda la 
información posible y, sin embargo, ahora sentía 
culpabilidad y pudor de contarlo.

¿Dónde quedó el objetivo de informar por el que 
tanto he luchado?

Me replanteé la situación y me recriminé mi 
actitud por lo que decidí hablar con mi compa-
ñero, el cual, por supuesto, quería saber más. 
Hablamos de lo que es, de los riesgos, de las 
formas de prevenirlo en la medida de lo posible 
y al día siguiente le llevé los folletos informativos. 
Me dijo que ellos no conocían este síndrome y 
me dio las gracias, porque abrigaban mucho 
al bebé y este siempre estaba sudando pero 
pensaban que era normal; la madre, que esta-
ba pensando en dejar de darle pecho, ahora lo 
estaba reconsiderando. 

Ser consciente de mi cambio de actitud me hizo 
pensar mucho:

¿Por qué evito contarlo a mis compañeros? 
Dado que trabajo en Urgencias de un hospital, 
¿por qué no aprovecho esa circunstancia para 
promover los fi nes de la Asociación? ¿Por qué 
cuando llegó un caso al hospital, permití que 
no me dejaran hablar con los padres? ¿Signifi ca 
que he olvidado a mi hijo? O ¿signifi ca que lo 
he superado? 

Hace tiempo que mi marido y yo no hablamos 
de nuestros sentimientos hacia Pablo, así que 
le pregunté directamente: ¿Qué sientes ahora 

por Pablo, cuando piensas en él, cuando hablas 

de él?
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Lo pensó mucho y su respuesta me asombró: 
“Es algo mío, me pertenece y no me apetece 

compartirlo con los demás. Los que lo saben no 

preguntan y con los que no lo saben soy cuida-

doso y evito hacer referencia a ello. No quiero 

contar mis penas, ni justifi carme ni convencerles 

de nada. Antes tenía la necesidad de contarlo, de 

hablarlo, ahora es todo lo contrario”.

¡Nos sucede lo mismo! Esto me hizo pregun-
tar a otras personas que pasaron por ello hace 
más de 15 años y curiosamente, años después, 
todos tienen la misma necesidad de callar lo que 
antes deseaban gritar. Sienten pudor y evitan 
hablarlo.

La madre de unos amigos, que perdió a dos 
hijos hace 45 años, me cuenta: “Es ahora cuan-

do pienso en qué les podía haber pasado a mis 

otros dos hijos o a mis nietos. Antes nos tomába-

mos las cosas de otra forma, pero ahora pienso 

si hice algo mal y me atormenta pensar la causa. 

Lloro mucho yo sola”. 

Un padre me decía que el bebé de unos ami-
gos estaba en la cuna boca abajo:” mi primer 

impulso fue decirles que lo cambiaran, pero me 

frené y no dije nada. Estábamos charlando en 

la sala con los padres y no dejaba de pensar en 

el bebé, así que con mucho tacto les pregunté 

por qué no lo ponían a boca arriba y me dijeron 

que eso eran tonterías, modas que cambian de 

un año para otro. Me quedé callado. Una parte 

de mí quería replicarles pero la otra no. Venció 

la segunda y me sentí fatal por ello”.

Charlando con otra madre sobre todo esto, me 
decía: “Creo que lo hemos asumido. Ya hemos 

aprendido a vivir con ello, por eso no necesita-

mos, o no queremos, hablarlo”.

¿Es esa la explicación de por qué ya no lucha-
mos contra ello?, porque nos pertenece, porque 
forma parte de nosotros, porque lo hemos asu-
mido, ¿aceptado? 

¿Signifi ca eso que lo hemos superado? ¿O quizá 
no lo superaremos completamente nunca?

No sé si lo hemos superado o lo hemos dejado 
parado, en “stand by”, por ello tememos que en 
algún momento podamos recaer.

¿Qué pasará cuando nuestros hijos ya no 
requieran de nuestro tiempo? ¿Llenaremos ese 
hueco con los recuerdos de nuestro hijo falleci-
do? Cuando pienso en mis hijos, pienso en ellos 
como son actualmente, pero cuando pienso en 
Pablo… sigue siendo mi bebé. Y como me con-
fesaba otra madre que sus hijos tienen 19 y 23 
años: “ahora, cuando pienso en mi hijo bebé, 

siento un dolor más callado, más intenso, más 

defi nido, ahora es peor”.

La presidenta de la Asociación Nacer y Vivir, 
dice: “seguiré con la Asociación, aunque sea 

sola, porque he pasado por esto como madre 

y en dos ocasiones, pero no estoy dispuesta a 

sufrirlo como abuela”.

Es cierto que cuando en una conversación sale 
el fallecimiento de nuestro hijo, con personas que 
lo desconocían, la conversación se detiene y se 
centra en ese hecho, algo incómodo, por lo que 
quizá intentemos evitarlo para no seguir siendo, 
tristemente, los protagonistas y no por ocultarlo.

Seguimos sin encontrar especialistas que nos 
ayuden a comprendernos y nos guíen. Se sigue 
tratando como una depresión ante cualquier 
muerte de un ser querido. A una madre le dijo 
el psiquiatra que las frustraciones actuales ten-
demos a relacionarlas con los hechos traumá-
ticos del pasado, pero lo más probable es que 
no tenga nada que ver.

En los primeros años de vida de nuestra Aso-
ciación sí vimos avances. Quince años después, 
prácticamente se ha vuelto a olvidar. Únicamen-
te veo el póster de la campaña “Ponle a dormir 
boca arriba” que mi ginecólogo conserva en su 
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consulta y me dice que sigue informando a sus 
pacientes de ello. 

El compañero que acaba de ser padre y des-
conocía la existencia del síndrome, prueba la 
desinformación que hay nuevamente. Aún se 
dice a los padres que no acuesten a los bebés 
boca arriba, sino que lo hagan de lado. ¡Como si 
fuera posible mantener en esa postura al bebé 
durante mucho tiempo!

Quizá lo que necesitamos es un relevo en las 
personas de la Asociación, pero los nuevos 
afectados no desean implicarse.

De todas formas, nos sentimos aliviados con 
que la incidencia de bebés que mueren por esta 
causa haya descendido a la mitad.

Quizá cuando pasen otros quince años, haya-
mos conseguido erradicarla.
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Encuesta epidemiológicaAnexo 1

ENCUESTA EPIDEMIOLÓGICA

Juzgado: .................    Asunto: ................. Necro n.º: .................

A. Datos de fi liación

Nombre y apellidos:  
Nº Historia:            
Domicilio:
Tfno. de los padres:
Fecha nacimiento:....................................
Fecha de muerte:......................................       Edad (fallecimiento): .........
Fecha de autopsia:...................................

B. Factores epidemiológicos

1. Edad gestacional: ................................
2. Peso nacimiento: ........... Talla: ............. P. craneal:.............................................
3. Apgar 1’:...............  Apgar 5’:................ Reanimación:   sí     no
4. Grupo sanguíneo:.............Rh:.............
5. Parto: a.  Domicilio    b.  Hospital    c.  Único     Múltiple  
 d. Presentación:   cefálica     podálica     nalgas
 e. Cesárea:   sí     no     
 f. Amniorrexis:   espontánea      provocada
 g. Amnionitis:   sí     no
6. Periodos neonatal y postnatal:
 a. Lactancia:  natural    tiempo:        
   artifi cial
 b. Vacunaciones y tipo ........................
 c. Comportamiento:   tranquilo     nervioso
 d. Llanto:   fuerte     normal     débil
 e. Posición normal del niño:   decúbito supino     decúbito prono
 f.  Sueño:   tranquilo     excitado     llanto
 g. Sudoración durante el sueño:   no     poca     importante
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B. Factores epidemiológicos (Continuación)

7. Situación social familiar:
 a. Tipo de domicilio:   bueno     normal     malo
 b. Nivel social:   alto     medio     bajo
 c. Población/Distrito ..........................
 d. Raza o etnia:   padre     madre
 e. Edad:  padre .........    madre .........
 f. Profesión:   padre ........................................  madre ........................................
8. Madre: a. Estado civil:   casada o con pareja estable     sin pareja
 b. Nivel de instrucción:   elemental     medio     universitario
 c. Hábitos tóxicos habitualmente:   tabaco     alcohol     drogas
 d. Hábitos tóxicos durante embarazo:   tabaco     cantidad/día ...............
    alcohol     cantidad/día ...............
    drogas     dosis/día .....................
 e. Ant. patológicos:   HIV+    HIV–    Otras infecciones ...........................
 f.  Control de embarazo:    sí (a partir de qué mes) ........     no
 g. Grupo sanguíneo Rh .........
 h. Embarazo:   normal     patológico (causa)..................................................
 i.  Número de gestaciones previas: .........
 j.  Tiempo entre gestaciones sucesivas: .........
 k. Abortos anteriores:   sí     no
 l.  Antecedentes de M. súbita:   sí     no
9.  Padre: a . Nivel de instrucción:   elemental     medio     universitario
 b. Hábitos tóxicos habitualmente:   tabaco     alcohol     drogas
10.  Otros antecedentes familiares:
 a. Muerte súbita infantil:   sí     no
 b. Enfermedades congénitas y hereditarias (espec.) ........................................

C. Antecedentes patológicos

1. Periodo neonatal (enfermedades, infecciones).
2. Semana anterior a la MS:   
 a. Infecciones: ..............................................................................................................
 b. Otra patología: ........................................................................................................
 c. Tratamiento realizado: ...........................................................................................
3. Ingresos hospitalarios (motivo, duración,  diagnóstico y tratamiento efectuado).
4. Antecedentes de apnea o difi cultad   respiratoria.
5. Antecedentes de malos tratos:   sí     no

D.  Datos referidos a la muerte súbita

1. Edad:
2. Mes: ..............  Día: ..........  Hora: ..............
3. Lugar: a. Domicilio
 b. Hospital,  urgencias:   Ingresa cadáver:   sí     no
 c. Reanimación:   sí     no   Planta: ........
 d. Otros (guardería, calle)
4. Breve explicación acerca del acontecimiento:
.................................................................................................................................................................
.................................................................................................................................................................
.................................................................................................................................................................
.................................................................................................................................................................
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E. Levantamiento del cadáver o  inspección ocular posterior

1. Día y hora: ...............................
2. Situación del cadáver:
 a. Cuna
 b. Cama padres:    solo     compartiéndola*
 c. Cochecito
    * Existen indicios de que la persona  que compartía la cama con el niño en el momento 
       de la muerte pudiera estar bajo los efectos de algún hipnótico:   sí     no
3. Posición del cadáver:   decúbito supino     prono     lateral  
4. Temperatura rectal: ..........................
5. Cantidad y tipo de ropa del cadáver:
6. Cantidad y tipo de ropa de abrigo en la cuna o cama:
7. Existencia de medicamentos o tóxicos en la habitación:
8. Focos de calor próximos (estufas, radiadores, braseros).
9. Condiciones ambientales del domicilio: 
................................................................................................................................................................
.................................................................................................................................................................
.................................................................................................................................................................
10. Sospecha de malos tratos:   sí     no
11. Sospecha de sofocación o asfi xia:   sí     no
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1. INTRODUCCIÓN

Según los datos del Instituto Nacional de Estadísti-
ca, en el año 2011, la tasa de mortalidad perinatal 
fue del 4,7/1000 recién nacidos vivos(1). La mayoría 
de las muertes fetales son de causa desconocida. 
Entre los fallecimientos de etiología identificada, 
los más frecuentes son las complicaciones obs-
tétricas (nudo y prolapso de cordón, abruptio-
placentae o retraso de crecimiento intraútero)(2). 
Entre las causas fetales más habituales, destacan 
los trastornos respiratorios y cardiovasculares y 
las malformaciones congénitas(3,4).

La muerte perinatal es un acontecimiento vital que 
afecta gravemente a las parejas que los sufren. 
Averiguar los factores que han conducido a la 
misma es fundamental para el asesoramiento 
reproductivo frente a nuevas gestaciones y para 
su afrontamiento del duelo.

Para lograr este objetivo, el equipo de perinato-
logía deberá indagar por una parte en la historia 
obstétrica y antecedentes de la mujer y, por otra, 
será necesaria una exploración física minuciosa 
del feto y la realización de las pruebas comple-
mentarias procedentes. La toma de muestras es 
una pieza clave en el protocolo de asistencia de 
las muertes fetales(5). 

Para ofrecer una atención completa no debemos 
descuidar el apoyo emocional. Está ampliamente 
descrito que las pérdidas perinatales provocan un 

gran impacto psicológico en padres y familias y 
que pueden desencadenar trastornos de estrés 
postraumático, depresión, ansiedad y alteraciones 
del sueño(6,7).

2. PROTOCOLO DE RECOGIDA DE 
MUESTRAS

Una exploración física por parte de un pediatra 
experimentado puede resultar determinante para 
identificar rasgos dismórficos u otras alteracio-
nes físicas en los fetos muertos, que nos orienten 
ante un diagnóstico determinado. En la Tabla 1, 
se recogen los datos que deben considerarse en 
la inspección.

Se recomienda fotografiar todos los casos, pues 
se estima que en 20% de los fetos muertos intraú-
teros presentan anomalías reconocibles en las 
fotografías(8).

En los casos en que se sospeche algún tipo de 
problema esquelético, se deben realizar radiogra-
fías (serie ósea completa)(9).

En lo que refiere a la toma de muestras, es impor-
tante que éstas se realicen previo a la introduc-
ción del cadáver en formol, siempre con máxima 
esterilidad. 

Cuando sea posible obtener sangre, la extracción 
se llevará a cabo en paritorio, preferiblemente por 

Protocolo de actuación ante  
feto muerto intraútero

Purificación Marín Reina, Antonio Pérez Aytés, Ana Belén Gimeno Navarro, 

Mª Isabel Izquierdo Macián

 
Anexo 2
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punción intracardíaca o, como segunda opción, a 
través del cordón umbilical. 

Se tomarán unos 2 ml de sangre para hemocultivo 
y serología TORCH. Se guardarán también 2-3 ml 
de sangre en tubo con EDTA (tapón morado) para 
estudios genéticos. 

Si no se consigue sufi ciente muestra de sangre, 
se realizará una biopsia de piel de zona no pilosa, 
que incluya dermis y fascia.La muestra cutánea se 
cortará en condiciones estériles, con un tamaño 
de 1 centímetro cuadrado. Se introducirá en un 
bote de estéril, previamente rellenado con unos 
5 ml de suero salino y se guardará en nevera a 
4ºC(8,10). 

Siempre que sea posible, se almacenará otra 
muestra de sangre o de tejido, del mismo modo 
que se ha descrito en los párrafos anteriores, en 
un Biobanco perteneciente a la Red Nacional de 
Biobancos. Así, se asegura el mantenimiento de 
la muestra tanto para posibles estudios dirigidos 
a ese caso concreto como dentro de estudios de 
investigación(11,12). 

En los casos de fetos muy macerados, si no es 
posible tomar muestras, el protocolo se limitará a 
la exploración física y el estudio necrópsico. 

Para completar el estudio de estos casos, se coge-
rán muestras de placenta para estudio microbio-
lógico y genético. 

En todos los casos, las familias se citarán a la con-
sulta de Dismorfología y Asesoramiento Prenatal 
para valorar los resultados de anatomía patológica 
y revalorar la necesidad de otros estudios.

En el volante de toma de muestras, se espe-
cificará cómo se ha realizado la extracción de 
sangre (sangre de cordón, punción intracar-
díaca, vía periférica) o procedencia del tejido 
biopsiado y el tiempo estimado que ha transcu-
rrido desde el fallecimiento. Es importante que 
en el etiquetado quede claro que se trata de 
una muestra fetal y que sea distinguible de las 
muestras maternas. 

Por el último, el feto se remitirá a Anatomía Pato-
lógica para el estudio necrópsico(8,10,13).

– Peso, talla, perímetro cefálico.
– Aspecto general
– Cráneo: macro-microcefalia, encefaloceles, palpación fontanelar.
– Cuello: ancho-corto, pterigium, línea implantación del cabello.
– Orejas: línea implantación, displasias, apéndices y orifi cios preauriculares.
– Nariz: forma. Pasar sonda por coanas.
– Boca: paladar, labios (anchos, estrechos, hendiduras, labio leporino), lengua (macroglosia).
– Mandíbula: microretrognatia.
– Tórax: aspecto, mamilas (tamaño, supernumerarias).
– Abdomen: aspecto, palpación minuciosa de visceromegalias, cordón umbilical (número de arterias 

y venas, nudos, varicosidades).
– Extremidades: poli-sindactilias, anomalías posicionales, efectos de extremidades, dedos (cortos y 

anchos), pliegue simiesco.
– Genitales: hipo-epispadias, criptorquidias, hipoplasias, ambigüedad, hipertrofi a de clítoris.
– Ano: imperforado, anterior, en niñas vulvar.

TABLA 1. Exploración física del feto muerto.
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 3. ATENCIÓN A LAS FAMILIAS: DUELO

En el año 2009, la asociación Umamanita, formada 
para el apoyo en la muerte perinatal y neonatal, 
presentó una Guía para la atención a la muerte 
perinatal y neonatal, con las siguientes recomen-
daciones para la atención al duelo por parte de los 
profesionales, que resume otras recomendaciones 
publicadas(14):

- Presentarse a los padres. Es importante acer-
carse a las familias, en una primera instancia, 
diciendo nuestro nombre y cargo en el centro. 

- Escuchar: dar la oportunidad de que los padres 
manifi esten su dolor y prestarles atención.

- Darles tiempo.
- Hablar con ellos sobre la situación actual, de 

modo que puedan sentir que controlan la 
situación. 

- Explicarles sus opciones y apoyarles en sus 
decisiones: respetar las decisiones, aunque no 
estemos de acuerdo. 

- Mantener la calma.
- Cuidar el lenguaje corporal: mirar a los ojos, 

desde la misma altura, evitar cruzar los brazos.
- Utilizar el nombre del bebé y referirse a él 

como un “bebé” en lugar de como un “feto”.

- Hablar con el padre y la madre equitativamente.
- Explicar de modo personal los resultados de 

la autopsia.
- Ser comprensivo.
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– Muestras de sangre/tejido (guardar en nevera, sin congelar, sin formol):
 - Estudio microbiológico (serología TORCH y hemocultivo).
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 - Biobanco.
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APOYO EMOCIONAL EN TODO MOMENTO

TABLA 2. Resumen manejo del feto muerto.
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En muchas ocasiones, los padres acuden al Cen-
tro de Salud o al Hospital con su hijo en parada 
cardiorrespiratoria o ya cadáver. En esas circuns-
tancias, el personal facultativo que atiende al niño 
se plantea la posibilidad de la toma de muestras de 
sangre, orina y liquido cefalorraquídeo. Existen una 
serie de ventajas e inconvenientes que planteamos 
a continuación: 

• Ventajas:
– Mínimo intervalo post mórtem.
– Si se trata de un Hospital, se pueden remi-

tir las muestras a los Servicios de Análisis 
Clínicos y Microbiología del mismo, mante-
niéndose la cadena de custodia.

• Inconvenientes:
– Manipulación de un cadáver judicial.
– En Centros de Salud puede alargarse el 

tiempo de entrega al laboratorio. 
– La Cadena de Custodia puede complicarse.
– Difi cultad de obtención de los resultados si 

no existe una buena comunicación asisten-
cial-judicial.

Bajo la experiencia de Grupo de Trabajo en la 
Comunidad Valenciana, es preferible la toma de 
muestras en el momento de la autopsia. Actual-
mente se obtienen muy buenos resultados toxi-
cológicos, bioquímicos y microbiológicos con los 
intervalos post mórtem habituales en este tipo 
de autopsias (24-36 horas) y se evita la mani-
pulación del cadáver previa a la autopsia y el 
seguimiento posterior de las muestras y de los 

resultados analíticos y están centralizadas las 
muestras.

Mención aparte merecen los casos hospitalarios, 
donde existen medios ya no solo para la toma de 
muestras y su medio de transporte, sino para la 
canalización de las mismas a sus propios labo-
ratorios de microbiología y bioquímica. En estas 
situaciones se recomienda actuar según el modelo 
de Pamplona o según el Algoritmo de actuación 
inicial en urgencias ante una MSI (Capítulo 8).

PROTOCOLO DE PAMPLONA PARA 
RECOGIDA DE MUESTRAS EN HOSPITAL 
EN MUERTES SÚBITAS (ver capítulo 5)

A) Procedimiento

1. Tomar temperatura rectal.
2. Avisar al Juzgado de Guardia, policía o médico 

forense.
3. En mayores de 2 años avisar al coordinador 

de Trasplantes a través del 112. 
4. Recogida de muestras biológicas.
5. Pruebas radiológicas: radiografías simples y 

TAC.
6. Traslado al Servicio de Patología del Instituto 

Navarro de Medicina Legal.

B) Recogida de muestras (en Urgencias 
o UCI pediátrica)

(Tabla 1 y Figura 1)

Protocolo de recogida de muestras 

en hospitalAnexo 3
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Sangre (16,5 ml como mínimo) de vía 
central o por punción intracardíaca

Para grupo y Rh si donante de tejidos (> 2 años)
- 2 ml en EDTA 

Para estudios genéticos:
- 5 ml en EDTA a -80ºC

Para estudio microbiológico:
- 4,5 ml (tubo tapón mostaza) para serología
- 1-3 ml tubo hemocultivo

Para estudio toxicológico
- 4 ml con FNa (tapón gris)
- 4 ml con OxK (anticoagulante)

Para estudio metabólico (acilcarnitinas):
- gotas de sangre recogidas en papel de fi ltro

Orina (25 ml como mínimo) por 
sondaje o punción suprapúbica

Para estudio microbiológico (urocultivo y antígenos de CMV):
- 5 ml en tubo/bote estéril

Para estudio toxicológico:
- 10 ml en tubo/bote estéril

Para estudio metabólico:
- 10 ml en tubo/bote estéril

LCR por punción intraventricular o 
mediante punción en cisterna magna 
(entre los hemisferios cerebelosos) 
con aguja larga desde la parte 
posterior del cuello.

Para estudio metabólico:
- 4 ml en tubo de LCR para estudio metabólico

Para estudio microbiológico (PCR VHS-I, PCR VHS-II, PCR 
enterovirus y cultivo LCR):
- 4 ml en tubo de LCR para estudio microbiológico

Aspirado nasofa ríngeo y 
endotraqueal

- Tubo viral-pack (hisopo + medio) si muestra escasa o se va a 
  tardar en procesar.
- Tubo colector con sistema de aspiración (BAS) si muestra 
  abundante y se va a procesar de inmediato (PCR virus 
  respiratorios)

Frotis nasofaríngeo Torunda estéril en tubo con medio

Biopsias en primeras 1-3 horas a 
realizar por el pediatra de Urgencias/
UCI convenientemente instruido por 
el cirujano pediátrico

Piel: 3 mm2 x 1 cm de profundidad, sin grasa. 
- Conservar en medio de HAM (tubos en nevera UCIP) a  
  temperatura ambiente.

Músculo: 100-300 mg (1 x 1 cm) y dividir en medio estéril en 
dos partes iguales:
- Tubo colector y ultracongelar a -70ºC
- Conservar en frío (4ºC en frigorífi co UCIP). De esta, una parte 
  de 1 x 5 mm en tubo especial para microscopía electrónica 
  y el resto conservar envuelto en gasa húmeda con suero 
  fi siológico en tubo colector.

Hígado: 300 mg por punción directa por debajo del reborde 
costal derecho por punción transcutánea con trocar que se 
coloca en tubo colector y se congela a -70ºC

TABLA 1. Recogida de muestras (en Urgencias o UCI pediátrica).
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URGENCIAS / PEDIATRA
Confirmar el diagnóstico
Exploración cuidadosa

MUERTE SÚBITA INFANTIL

• Datos de filiación del niño
• Interrogar sobre las circunstancia

relacionadas con el suceso
• Síntomas recientes horas o días
• Preguntar todos los datos de la

historia clínica previa personal y
familiar

PADRES: Información clara de la
situación. Explicación sobre la MSI
• Informar de la necesidad de la

autopsia y estudios a realizar
Informar al GEMSI, seguimiento
• Apoyo pediátrico y psicológico
• Cita para información resultados
• Seguimiento psicológico

PARTE JUDICIAL
Hablar con el Juez de

Guardia:
• Gestionar autopsia

INFORME DE URGENCIA

GEMPSI: Grupo para el estudio y la prevención de la muerte súbita infantil de la Asociación Española de Pediatría (AEP)

• Conservar el cadáver
a 4°C

• Realizar la autopsia en las
1as 24 horas tras la muerte
según el protocolo específico
para el estudio de la MSI
(ver capítulo 5)

MUESTRAS. Estudio básico
1. Sangre: hemocultivo, hemograma,

iones, bioquímica, procalcitonina,
PCR, láctico

2. Suero (4 ml) y 4 ml de orina,
congelar y enviar para estudio
metabólico (Centro de estudio
diagnóstico molecular)

3. Orina: combur, gram y cultivo
4. LCR: citoquímica, gram, cultivo,

estudio de virus
5. Aspirado nasofaríngeo: bacterias

y virus (medio cultivo de virus)
6. Heces: coprocultivo (bacterias)

y virus
7. Valorar pruebas de imagen

Figura 1. Algoritmo de actuación inicial en Urgencias.
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Clasifi cación de San Diego 

del síndrome de muerte súbita del 

lactanteAnexo 4

Criterios clínicos
Circunstancias 
de la muerte Autopsia

Defi nición Muerte súbita e inesperada
Menos de 1 año
Durante el sueño

Inexplicada por las 
circunstancias

Inexplicada por una 
autopsia completa

Categoría IA 21 días-9 meses
Historia clínica normal
Embarazo a término (> 37 s)
Desarrollo y crecimiento normal
Ausencia muertes similares en 
hermanos/parientes

Investigación lugar y 
circunstancias 
Ambiente seguro

No hallazgos letales 
No trauma 
No estrés tímico 
Estudios complementarios 
negativos

Categoría IB 21 días-9 meses
Historia clínica normal
Embarazo a término (> 37 s)
Desarrollo y crecimiento normal
Ausencia muertes similares en 
hermanos/parientes

No investigación Falta algún estudio 
complementario

Categoría II < 21 días, > 9 meses
Pretérmino
Patología neonatal resuelta
Muertes similares en hermanos/
parientes cercanos

Asfi xia mecánica 
o sofocación (no 
demostrada)

Desarrollo y crecimiento 
anormal 
Cambios o anormalidades 
infl amatorias marcadas

Indeterminada No se cumplen los criterios para 
la categoría I o II

Diagnóstico 
diferencial dudoso 
entre muerte natural o 
violenta

No se realiza autopsia 

Adaptada de: Krous HF, Beckwith JB, Byard RW, Rognum TO, Bajanowski T, Corey T, Cutz E, Hanzlick R, Keens 
TG, Mitchell EA. Sudden infant death syndrome and unclassifi ed sudden infant deaths: A defi nitional and diagnostic 
approach. Pediatrics. 2004;114; 234-8.

(Ver capítulo 3.8)
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A. AMBIENTE SEGURO PARA TU BEBÉ

1. PONLE A DORMIR BOCA ARRIBA. La mejor 
postura para que el bebé duerma es boca 
arriba. Dormir boca abajo aumenta el riesgo. 
Dormir de lado no es tan seguro como boca 
arriba y por tanto no se recomienda. 

2. EVITAR EL SOBRECALENTAMIENTO. No 
abrigar al niño en exceso. 

3. UTILIZAR UN COLCHÓN FIRME. Evitar almo-
hadas, muñecos u otros objetos sueltos en la 
cuna. 

4.  Se recomienda que DUERMA EN SU PRO-
PIA CUNA, EN LA MISMA HABITACIÓN 
QUE LOS PADRES, AL MENOS HASTA LOS 
6  M E S E S D E 
VIDA. No debe 
compartir cama 
con otros niños o 
adultos, ni dormir 
en sofás o sillo-
nes con adultos. 

5. El uso del CHUPETE DURANTE EL SUEÑO 
ha demostrado tener efecto PROTECTOR 
FRENTE AL SMSL. Para evitar complicacio-
nes derivadas del uso del chupete, se debe 
limpiar y reemplazar con frecuencia y no 

sumergirlo en sustancias 
dulces. Para bebés que 
toman lactancia materna 
se recomienda no intro-
ducir su uso hasta que la 
lactancia materna no esté 
bien establecida. 

6. EVITAR EL TABACO durante el embarazo y 
tras el nacimiento por padres y familiares 

7. MEDIDAS PARA PREVENIR EL DESARRO-
LLO DE PLAGIOCEFALIA POSICIONAL 
(asimetría del cráneo por aplanamiento de la 
parte posterior de la cabeza por tendencia a 
apoyar siempre el mismo lado de la cabeza). 
Se recomienda: 
– Cuando el niño esté despierto, hablar y jugar 

con él poniéndolo boca abajo. 
– Alternar la posición de la cabeza al dormir, 

evitando que apoye siempre el mismo lado.

8. DAR A CONOCER LAS RECOMENDACIO-
NES A TODOS LOS CUIDADORES. Todas las 
personas que se ocupen en algún momento 
del día del cuidado del lactante (abuelos cui-
dadores, personal de guardería, etc.) deben 
conocer y aplicar estas recomendaciones. 

9.  LA LACTANCIA MATERNA ES EL MEJOR 
ALIMENTO PARA LOS LACTANTES. 

 
Información a padres

 
Anexo 5
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B. Consejos para reduCIr el rIesgo de muerte súBIta InfantIl
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C. VÍdEO dE PREVENCIóN dEL SMSL

Puede descargar el vídeo sobre Prevención de la 
muerte súbita del lactante en la página web de la 
Generalitat Valenciana, haciendo click en el siguien-
te enlace: http://www.sp.san.gva.es/biblioteca/
videos.jsp?CodPor=200&Opcion=SANMS6127
35&MenuSup=SANMS61273&Nivel=1&TemCo
d=TEM070&PanCod=TPA002

d. POSTER “PONLE A dORMIR BOCA ARRIBA”

http://www.sp.san.gva.es/biblioteca/videos.jsp?CodPor=200&Opcion=SANMS612735&MenuSup=SANMS61273&Nivel=1&TemCod=TEM070&PanCod=TPA002
http://www.sp.san.gva.es/biblioteca/videos.jsp?CodPor=200&Opcion=SANMS612735&MenuSup=SANMS61273&Nivel=1&TemCod=TEM070&PanCod=TPA002
http://www.sp.san.gva.es/biblioteca/videos.jsp?CodPor=200&Opcion=SANMS612735&MenuSup=SANMS61273&Nivel=1&TemCod=TEM070&PanCod=TPA002
http://www.sp.san.gva.es/biblioteca/videos.jsp?CodPor=200&Opcion=SANMS612735&MenuSup=SANMS61273&Nivel=1&TemCod=TEM070&PanCod=TPA002
http://www.sp.san.gva.es/biblioteca/videos.jsp?CodPor=200&Opcion=SANMS612735&MenuSup=SANMS61273&Nivel=1&TemCod=TEM070&PanCod=TPA002
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E. ASOCIACIóN PARA LA PREVENCIóN dE LA MUERTE SúBITA 
dEL LACTANTE dE MAdRId: APMSLM

Presidenta: Dª Palmira Villegas Resa  
(palmiravire@telefonica.net)
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