REVISION

"8\ | ocalizador web

Articulo 40.440

Caracteristicas del sindrome de apnea obstructiva
del sueiio en pacientes con un sindrome de Down
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Epidemiologia

En las personas con un sindrome de Down existen
factores anatémicos y funcionales que favorecen la apa-
ricién de un sindrome de apnea obstructiva del suefio
(SAOS). A pesar de ello, hasta la actualidad sélo se ha
publicado un reducido nimero de estudios que descri-
ban pacientes con ambas enfermedades.

Southall et al' estudiaron a un grupo de 12 nifios con
sindrome de Down, de 4 semanas a 6 afios de edad, uti-
lizando un equipo de 4 canales que registraba la satura-
cién de oxigeno, la morfologia de la onda del pulso, el
valor de CO, en el aire espirado y los movimientos res-
piratorios abdominales. Los mecanismos de obstruccién
de la via aérea sugeridos por estos estudios fueron in-
vestigados, adicionalmente, con pruebas radioldgicas y
confirmados por endoscopia de fibra dptica. Con todo
ello se demostrd la existencia de una obstruccion de la
via superior durante el suefio en 6 pacientes (50%).

Stebbens et al? evaluaron la prevalencia del SAOS en
una cohorte de 32 niflos con sindrome de Down, con
edades comprendidas entre 0,1 y 4,9 afos. Todos los ni-
fos sufrieron una valoracion clinica, que inclufa la rea-
lizacién de un cuestionario por sus padres, un examen
fisico y un registro domiciliario nocturno de los movi-
mientos de la pared tordcica, de la saturacién arterial de
oxigeno y de la concentracién de CO, en el aire espira-
do. En atencién a estos estudios, dichos autores encon-
traron inicialmente 7 pacientes con un SAOS (23%). Ade-
mas, los nifios menores de 20 meses en el momento de
la inclusién se siguieron, con valoracion clinica y regis-
tros repetidos, hasta que alcanzaron los 2 afios de edad.
De ellos, 3 desarrollaron un SAOS, lo que unido a los 7
anteriores hizo que la prevalencia subiera a un 31%.

Marcus et al® estudiaron a 53 pacientes con un sin-
drome de Down, entre 2 semanas y 51 afios de edad, y
encontraron una prevalencia de SAOS del 45% al 63%,
segun se realizara el diagnéstico con una polisomno-
graffa de siesta diurna o con un estudio nocturno, res-
pectivamente. Se considerd que la polisomnografia era
anormal cuando mostraba una o mds de las siguientes
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TABLA 1
Diferencias en la prevalencia del SAOS en niios
con un sindrome de Down segtin el criterio
diagnéstico empleado

Criterio diagnéstico Prevalencia (%) IC del 95 (%)

1A>1 80,6 71,5-87,3
ID>3 78,7 69,5-85,7
IAH >3 54,6 44.7-64,1
IAH =5 41,7 32,3-51.,5

TA: indice de apnea; ID: indice de desaturacién; IAH: indice de apnea-hipopnea.

alteraciones: cualquier episodio de apnea obstructiva de
duracién igual o superior al duplo del ciclo respiratorio
del paciente; presencia de una apnea central de més de
15 s de duracién, asociada con una desaturacién o un
episodio de bradicardia; existencia de apneas mixtas;
evidencia de hipoventilacién (presién de CO, al final
del volumen corriente mayor de 45 mmHg), o presencia
de hipoxemia (saturacion transcutdnea de oxigeno me-
nor del 90%).

En un estudio reciente realizado por nuestro grupo*
se evalud a 108 nifios no seleccionados con un sindrome
de Down, con edades comprendidas entre 1 y 18 afios,
independientemente de que presentaran o no sintomas
sugestivos de SAOS. A todos se les realizé un estudio
de poligrafia cardiorrespiratoria nocturna utilizando un
equipo comercialmente disponible (Apnoescren II+,
Jdeger). La prevalencia de SAOS obtenida fue variable
segun el criterio poligrifico empleado para hacer el
diagnéstico (tabla I).

Fisiopatologia

Las personas con un sindrome de Down, de forma si-
milar a aquellas que tienen otras anomalias craneofacia-
les, estdn predispuestas al desarrollo de un SAOS. La
patogenia es multifactorial y estd determinada por un
conjunto de alteraciones anatémicas y funcionales (ta-
bla II)>7.

En relacidn con las anomalias anatomicas, una de las
causas determinantes de la obstruccidn en estos pacien-
tes es el tamafio anormalmente pequefio de la via aérea.
A ello contribuyen algunos factores como: a) disminu-
cién del didmetro anteroposterior de la cara, con au-
mento del crecimiento vertical en la regién parietal; b)
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TABLATI
Factores contribuyentes al desarrollo de una obstruccién
de la via aérea en los pacientes con un sindrome de Down

Hipoplasia de estructuras esqueléticas-cartilaginosas
Hipoplasia maxilar
Hipoplasia mandibular
Paladar estrecho
Via aérea nasal estrecha
Via aérea faringea estrecha
Atresia coanal
Angulo agudo de la base del crineo
Hipoplasia laringea
Anomalias de la via aérea inferior
Hiperplasia e hipotonia de tejidos blandos
Macroglosia relativa
Glosoptisis
Hipotonia generalizada
Hiperplasia adenoamigdalar
Aumento de secreciones respiratorias
Incremento de la susceptibilidad a las infecciones
Obesidad

existencia de un velo del paladar estrecho y corto; c) re-
duccién del didmetro anteroposterior de la nasofaringe,
con un aumento de la compresion lateral (o que hace
que el dngulo superior de la nasofaringe sea mds agu-
do); d) disminucién del tamafio de las coanas, y e) es-
trechez subglética o traqueal. Estas anomalias craneofa-
ciales hacen que unas adenoides o amigdalas de tamafio
normal, que en otro caso no tendrian consecuencias,
puedan provocar una obstruccién grave de la via aérea
superior. Por otro lado, estos pacientes tienen un au-
mento del nimero de infecciones del tracto respiratorio
alto, rinorrea purulenta, retroposiciéon de la lengua y
macroglosia relativa, factores que también pueden con-
tribuir a la obstruccién de la via aérea. Otro factor que
predispone al desarrollo del SAOS en los nifios con sin-
drome de Down es su gran tendencia a padecer obesi-
dad con la edad’.

Algunos factores funcionales contribuyen también a
la obstruccién de la via aérea superior. La hipotonia ge-
neralizada que padecen las personas con un sindrome
de Down también afecta a la musculatura faringea.
Loughlin et al® estudiaron a 5 pacientes con un sindro-
me de Down entre 16 meses y 5 afios de edad y eviden-
ciaron en todos los casos, mediante cinefluoroscopia del
cuello, un colapso de la hipofaringe durante la inspira-
cion. Posteriormente, Levine y Simpser® sugirieron que
la aposicién intermitente de la base de la lengua al pala-
dar blando podria ser secundaria a la hipotonia del mus-
culo geniogloso.

En ciertos casos, la apnea del suefio estd mediada por
mecanismos centrales. Clark et al'® describieron 3 casos
de apnea del suefio en pacientes con un sindrome de
Down en los que habia, ademds de factores mecdanicos,
anomalias del sistema nervioso central implicadas en su
patogénesis. Mds recientemente, Ferri et al'' han de-
mostrado la existencia de un empeoramiento del control
central de la respiracion durante el suefio en las perso-
nas con un sindrome de Down.

Por otra parte, los pacientes con este sindrome pue-
den presentar anomalias vertebrales, tales como inesta-
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bilidad de la columna cervical a nivel atlantoaxoideo'.
En este sentido, se ha descrito la aparicién de apneas
centrales secundarias a una compresién medular por su-
bluxacién atlantoaxoidea en estos sujetos’.

Manifestaciones clinicas

Los pacientes con un sindrome de Down y con un
SAOS pueden presentar diversos sintomas y signos noc-
turnos, incluyendo ronquidos, pausas de apnea, respira-
cion ruidosa y datos de aumento del trabajo respirato-
rio. Pueden tener también agitacién durante el suefio y
sudacion nocturna excesiva. Ademads, pueden adoptar
posturas inusuales para dormir, como la hiperextensién
cervical, en un intento de mantener la via aérea abierta.
Los despertares frecuentes y la fragmentacién del suefio
se han relacionado con la apariciéon de enuresis. Tam-
bién puede existir tos nocturna, como consecuencia de
la aspiracién intermitente de las secreciones orofarin-
geas durante los episodios obstructivos>!3,

Entre los sintomas diurnos se incluyen la respiracion
bucal crénica, la rinorrea, las cefaleas matutinas y la dis-
minucién del nivel de actividad, que puede acompafiarse
de somnolencia. Con frecuencia presentan también alte-
raciones de la conducta, disminucidén del rendimiento
escolar y retraso del desarrollo ponderoestatural®*.

Debido a que muchas de las complicaciones del SAOS
también se asocian al sindrome de Down, la apnea del
suefo puede permanecer sin diagnosticarse durante perio-
dos prolongados de tiempo. El retraso en el diagndstico y
en el tratamiento de este proceso puede producir compli-
caciones cardiopulmonares, causando hipertensién pul-
monar progresiva, insuficiencia cardiaca derecha, arrit-
mias, encefalopatia hipéxica e incluso muerte'>>68.10,

Diagnéstico

La evaluacién inicial requiere la realizacion de una
historia clinica y un examen fisico exhaustivos.
Una historia clinica sugerente puede verse apoyada
si los padres u otros familiares registran en una cinta
de video la respiracion nocturna alterada del paciente.
En cuanto a la exploracién fisica, hay que analizar el
estado de las vias respiratorias, valorando el paso del
aire por las fosas nasales, el tamafio de las amigdalas y
de las adenoides, y el tamafio y la posicién de la len-
gua en relacién con la hipofaringe. La auscultacién de
un estridor inspiratorio y/o sibilancias espiratorias
puede sugerir la existencia de una obstruccion de las
vias respiratorias superiores, como ocurre en los casos
de estenosis subgldtica, estenosis traqueal o malacia
traqueal. También debe prestarse atencion a la explo-
racién cardioldgica del paciente, que puede ser normal
si se realiza en las fases iniciales de la enfermedad. El
reforzamiento del segundo tono cardiaco sugiere la
presencia de una hipertensién pulmonar y un posible
cor pulmonale. El hallazgo de soplos sistélicos y/o un
galope orientan sobre la existencia de trastornos en la
estructura y/o funcién cardiaca subyacente. Por dlti-
mo, si existe una insuficiencia cardiaca derecha puede
apreciarse hepatomegalia®.
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Con relacién a las exploraciones complementarias, la
presencia de una policitemia o de una alcalosis metab6-
lica compensada pueden ayudar al diagnéstico de esta
enfermedad, aunque estos hallazgos suelen estar ausen-
tes en los pacientes pedidtricos. La radiografia de térax
puede evidenciar una cardiomegalia si existe una car-
diopatia congénita subyacente o un cor pulmonale. La
deteccién de una hipertrofia ventricular derecha en el
electrocardiograma o de una disfuncién en el ecocardio-
grama suele verse en los casos de SAOS mas graves. La
radiograffa lateral del cuello puede ayudar a correla-
cionar los hallazgos faringeos con la importancia de la
obstruccién. Los estudios cefalométricos pueden revelar
informacidn adicional, al igual que otras técnicas radio-
l6gicas, como la tomografia computarizada y la reso-
nancia magnética nuclear>'*!5, La cinefluoroscopia y la
nasofaringoscopia pueden ayudar a visualizar el drea y
el grado de obstruccion. Asi, Southall et al' comproba-
ron la naturaleza dindmica de la obstruccion de la via
aérea en lactantes y nifios con un sindrome de Down
mediante fibroscopia flexible.

Como en el caso de otros pacientes con sospecha de
SAOQS, la polisomnografia constituye el método de refe-
rencia para confirmar el diagndstico y determinar su grave-
dad’. Se ha demostrado que los pacientes con un sindrome
de Down presentan un patrén de suefio fragmentado, con
frecuentes despertares y movimientos periddicos de las
piernas, incluso en ausencia de un SAOS'S.

La polisomnografia convencional puede ser dificil de
realizar en los pacientes con un sindrome de Down'”. Por
este motivo, se han efectuado estudios domiciliarios utili-
zando monitores mds pequefios, menos complejos y con
menos canales, llegdndose a registrar los episodios obs-
tructivos y las desaturaciones de oxigeno acompaiantes,
sin alterar la rutina de suefio normal del paciente'.

Tratamiento

El tratamiento del SAOS en los pacientes con un sin-
drome de Down debe individualizarse. La mayoria de
los pacientes son candidatos a un tratamiento quirtrgico
en algiin momento durante el curso de su enfermedad.
La adenoamigdalectomia puede mejorar los sintomas de
obstruccién en una proporcidn significativa de ca-
sos!”!8, Sin embargo, las personas con un sindrome de
Down no se benefician tanto de este procedimiento
como los pacientes sin este sindrome, debido a las com-
plicaciones que ocasionan el tamaiio de la via aérea y la
hipotonfa muscular. De este modo, los sujetos con un
sindrome de Down pueden requerir aproximaciones
quirdrgicas mas extensas para mejorar la obstruccion,
incluyendo la uvulopalatofaringoplastia (UPPP), Ia re-
duccién lingual y la traqueostomia. Strome et al'® publi-
caron una serie de pacientes que fueron tratados con
éxito con UPPP modificada mas amigdalectomia con-
comitante, con o sin adenoidectomia afiadida. En dicho
articulo advirtieron sobre el escaso papel que tiene la
hipertrofia adenoidea como fuente de obstruccion en es-
tos enfermos. Mds recientemente, Donaldson y Red-
mond? describieron la resolucién completa de la obs-
truccién en 5 de 6 pacientes con un sindrome de Down

a los que se les practic6 una UPPP. La mitad de estos
sujetos sufrié también cirugia de reduccién lingual, con
un notable aumento de la morbilidad postoperatoria y
sin que se apreciara un resultado definitivo en el mante-
nimiento de la apertura de la via aérea. No obstante, la
técnica de reduccién central de la lengua parece ser su-
perior a la técnica estdndar, ya que permite una mayor
reseccion de la base de la lengua. Mixter et al*!' docu-
mentaron su eficacia, mediante polisomnografia, en un
paciente de 12 afios de edad con un sindrome de Down
que padecia un SAOS grave.

Otros autores recomiendan que el tratamiento quirir-
gico de estos pacientes debe dirigirse a corregir todas
las alteraciones anatomicas asociadas a la obstruccién
de la via aérea superior®?. Lefaivre et al® evaluaron
7 pacientes tratados con una combinacién de procedi-
mientos destinados a corregir anomalias de los tejidos
blandos y esqueléticas, incluyendo una reduccién lin-
gual en 6 casos, un avance de la porcién hioidea de la
lengua en cuatro, una UPPP en siete y un avance maxi-
lar o mediofacial en dos. Todos los pacientes mejoraron
clinicamente, observandose ademds una reduccion signi-
ficativa del IAH en 6 casos en los que se realizé una po-
lisomnografia.

Por otra parte, la traqueostomia es el procedimiento
quirdrgico mas eficaz, aunque raramente se emplea esta
técnica para aliviar la obstruccién de la via aérea supe-
rior como procedimiento inicial. Si es necesaria su rea-
lizacién, es importante mantener tapado el orificio de
traqueostomia durante el dia, con el fin de permitir al
paciente que realice sus actividades habituales?.

El curso postoperatorio de los pacientes con un sin-
drome de Down es, en general, mds complicado que el
de los enfermos sin este sindrome. Por este motivo, se
recomienda realizar una adecuada monitorizacién car-
diopulmonar en la unidad de cuidados intensivos. Es
importante la atencion cuidadosa de las secreciones res-
piratorias, por el riesgo de infecciones en esa zona. Si
se requiere una intubacién endotraqueal debe vigilarse
la pérdida de presion alrededor de la via respiratoria,
como consecuencia de la reduccién del tamafio laringeo’.

Otras posibilidades de tratamiento del SAOS en los
pacientes con un sindrome de Down son la terapia far-
macoldgica, la oxigenoterapia, el tratamiento con pre-
sién positiva continua de la via aérea (CPAP) y los
dispositivos intraorales. La eficacia del tratamiento far-
macoldgico en el momento actual es limitada'®. La oxi-
genoterapia debe administrarse con precaucion, ya que
la mejorfa de la oxigenacion sin alivio de la obstruccién
puede reducir la respuesta estimuladora de la hipoxia,
con el consiguiente empeoramiento de la obnubilacién
debida a la hipercapnia’. La CPAP es un tratamiento
efectivo para mantener la via aérea permeable. Sin em-
bargo, el retraso mental que padecen los pacientes con
un sindrome de Down puede dificultarles su adaptacién
a este tratamiento'*. No obstante, en un estudio en el
que se evalud la eficacia de técnicas comportamentales
(entrenamiento a los padres) para facilitar el uso de la
CPAP en los nifios con un SAOS secundario a alteracio-
nes anatémicas de la via aérea (incluyendo pacientes
con sindrome de Down), Rains?* comprobé que este tra-
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tamiento era viable en estos enfermos, una vez orienta-
dos y entrenados los padres o tutores. Este autor docu-
menté una mejoria en la arquitectura de suefio y en el
patrén respiratorio de estos nifios, consiguiendo mejorar
su comportamiento y su capacidad de concentracion.
Por dltimo, los dispositivos intraorales son dificiles de
aplicar en los pacientes con retraso mental. Sin embar-
g0, en un estudio reciente? se ha evaluado la eficacia de
un nuevo dispositivo de avance mandibular en 2 pacien-
tes con un sindrome de Down. En este trabajo se reco-
mienda su uso en los enfermos con retraso mental que
no sean candidatos a un tratamiento quirtrgico o que
presenten sintomas persistentes, a pesar de haber sido
sometidos a otros tratamientos. Estos dispositivos po-
drian ofrecer una mejoria sintomdtica temporal en los
enfermos que van a ser sometidos, posteriormente, a un
tratamiento quirdrgico.
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