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Introducciéon

La combinacion de micrognatia
congénita y obstruccién de las vias
respiratorias altas, por glosoptosis,
es conocida desde hace muchos afios
y denominada sindrome de Pierre-
Robin'.

Valero y cols.?en 1965 describieron
un caso de hipoventilacién pulmonar
con cor pulmonale en un paciente de
55 aflos con micrognatia adquirida
a partir de los tres afios de vida a
causa de un traumatismo. Los sinto-
mas que presentaba era: sommnolen-
cia, ronquidos, fase de apnea duran-
te el suenio de 30 a 60 segundos de
duracion, junto a sintomas de insu-
ficiencia cardiaca derecha. Los auto-
res resolvieron el caso con la practica
de una traqueostomia, y establecian
una similitud con el sindrome de
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Pickwick, y suponian que de alguna
forma intervenia la fatiga muscular
respiratoria.

Tammeling y cols.” en 1972 publi-
caron tres nuevos casos de microgna-
tia con hipersomnia y respiracion pe-
riddica, dos de los cuales aceptaron
que se les practicara traqueostomiia,
con lo que obtuvieron una curacion.
Uno de los tres casos habia sido an-
teriormente publicado”.

Cocagna y cols.’ incluyeron dos
casos de micrognatia en una serie de
cinco enfermos con hipersomnia y
respiracién periddica que se resolvie-
ron con traqueostomia. Lugaresi y
cols.¢ publican otro caso en 1973 que
probablemente formaba parte de la
serie anterior. Hishikawa vy cols.” pu-
blican otro caso al que no se practico
traqueostomia. ]

Describiremos una paciente con sin-
drome de hipersomnia, con respira-
cion periodica (HPB) debida a mi-
crognatia adquirida.

Descripcion del caso

C.G.R., mujer, de 26 afios de edad. Ingreso
en nuestro Hospital el 21-VII-73.

Anamnesis: Antecedentes familiares sin in-
terés. Al primer mes de vida desarrolld un
proceso osteomielitico a nivel de maxilar in-

ferior a consecuencia de lo cual qued6 como
secuela una micrognatia con anquilosis de las
articulaciones temporomaxilares. A los 15 afios
se intent¢ una intervencion correctora. A par-
tir de los 14 afios empezé a presentar somno-
lencia, durmiéndose con facilidad en la escuela,
ﬁ posteriormente en el trabajo,.debido a lo cual

abfa obtenido un bajo rendimiento, y se la re-
legaba a labores de escasa responsabilidad.
También desde la misma edad presentaba fuer-
tes «ronquidos» durante el suefo, siendo éste
extremadamente agitado, y con pausas de ap-
nea. Sufria infecciones respiratorias de vias al-
tas con frecuencia. Dos afios antes del ingreso
empezé a presentar disnea de grandes esfuer-
z0s. Tres meses antes del ingreso fue remitida
al Servicio de Consultas Externas de Cardio-
logia por disnea de medianos y pequeios es-
fuerzos recientemente adquirida, edemas ma-
leolares y cianosis. Inicialmente se pensé en
hipertensiéon arterial pulmonar, cuya causa
estaba por investigar, motivo por el que se la
recomend¢ ingreso.

Exploracion fisica: Retraso estatural (1,48 m
de estatura), con un peso de 48 kg micrognatia
(«perfll de pajaro») con asimetria (fig. 1), y di-
ficultad para abrir la boca. Conjuntivas hiper-
coloreadas. Cianosis moderada, general y simé-
trica. Respiracién eupneica, con ligero estri-
dor alto. Auscultacion respiratoria normal.
T. Arterial: 110/70 mm de Hg. Onda «a» pro-
minente en el pulso venoso. Latido de punta no
visible. Chasquido protosistélico pulmonar, con
2.° ruido, unico y fuerte. Resto normal.

ECG: AQRS a + 140°, hipertrofia auricular
derecha (ondas P de 4 mm en D, y precordia-
les) e hipertrofia ventricular derecha con so-
brecarga sistdlica. (fig. 2.)

Radiografias de torax: Cardiomegalia de
grado I1, con arco medio prominente, y mitad
inferior del borde izquierdo agrandada, con
punta levantada. (fig.3).
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Fig. 1. Asimetria facial e imposibilidad de abrir
la boca en la enferma con micrognatia.

Estudio espirométrico: Normal.

Laboratorio: Despierta y respirando aire de
la habitacion: SaO, = 96 %. pCO, = 37 mm de
Hg pH = 745. Bicarbonato standar = 25,5
mEq./L plasma. Hematies: 6.740.000. Hematd-
crito: 65 %. Hemaglobina: 19,6 g %. Leucoci-
tos: 100.000 con formula normal. VSG: 0/1.
Plaquetas: 300.000. Fibrindgeno: 2 mg %. Tasa
de Protrombina: 100 %. Glucosa: 72 mg %.
Colesterina: 250 mg %. Lipidos totales: 520 mg.
Lipidograma Electroforético = normal. Urea:
45 mg %. Creatinina: 0,80 mg %. Sodio: 141
méq/l. Potasio: 4,5 méq/l. Calcio: 9 mg %.
Fésforo: 3 mg %. GOT: 26u.u. GPT: 22 uU.
LDH: 210 uu. CPK: 8 uU. Fosfatasas alcalinas:
32 mU/ml. Bilirrubina: 0,50 mg %. Proteinas
totales: 7,8 g %. Albimina = 51 %. Alfa, =
=1,5%. Alfa, =7 %.Beta = 11,5 % Gamma =

Fig. 2. Trazado electrocardiogrdfico.

= 30 %. Antiestrptolisinas = 200 u. Latex =
= negativo. Fenomeno LE negativo.

Cateterismo derecho y angiografia pulmo-
monar: tension en arteria pulmonar = 60 mm
de Hg. Se descartaron Shunts. La angiografia
pulmonar era basicamente normal, con vascu-
larizacién periférica ligeramente reducida de
calibre. Gran dilatacion del vehiculo derecho.

Por observacion clinica pudo comprobarse
hipersomnia diurna importante. Por la noche
presentaba pausas de apnea muy prolongadas,
con despertares frecuentes. Durante las apneas
existian movimientos toracoabdominales de
tipo respiratorio, pero sin flujo aéreo a través
de las vias aéreas. Entonces desarrollaba ciano-
sis intensa. Las apneas se interrumpian por una
inspiracién profunda y ruidosa, seguida de
unos tres a cinco ciclos respiratorios, seguidos
a la vez de una nueva apnea. Ello se presenta-
ba sobre todo en dectibito prono, laterales, ali-
viandose con el decibito supino que la pacien-
te espontdneamente adoptada con frecuencia.

Una espirometria practicada con la paciente
en decibito evidencié respiracion periddica
(fig. 4).

Los trazados electroencefalograficos efectua-
dos en vigilia, durante el dia, practicados des-
pués de horas sin haberse dormido mostraban
una actividad algo lentificada, predominando
ondas theta de 6-7 ¢/s, amplia y difusamente,
asi como una inestabilidad frente a la hiper-
pnea, en forma de salvas de amplias ondas
delta, de predominio anterior.

Se practicaron tres registros poligraficos du-
rante el dia y dos durante la noche registran-
dose: electroencefalograma, curva respiratoria
con banda tordcida, movimientos oculares,
y fuerza muscular. Durante el segundo estudio
poligrafico se monitorizd la tension de arteria
pulmonar mediante catéter de Swan-Ganz, y
se practicaron oximetrias arteriales secuen-
ciales mediante la cateterizacion de la a. radial,
para objetivar las variaciones en estas cons-
tantes durante el suefio.

La Sa0, paso de 96 % en vigilia a determi-
naciones de Sa0, de 60 % durante el suefio y
en los momentos de apnea mas prolongada. La
pCO, mas elevada que se registrd fue de 80 mm
de Hg. La presion en a. pulmonar antes de que
la paciente se durmiera era de 35 mm de Hgy
fue ascendiendo progresivamente durante el
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Fig. 3.

Radicgrafia Jde frente de torax.

sueio, hasta 90 mm de Hg. La T. en A. pul-
monar oscilaba con los repetidos periodos de
apnea pero cada vez en niveles mas altos a
medida que aumentaban las horas de suefo.
(fig. 5).

Informe del estudio poligrdfico

El trazado de suerio se iniciaba con un alfa-
theta difuso y episodios de poca sincronizacion
cuyo aspecto recordaba la fase I. La respiracion
era en ocasiones irregular pero de forma gene-
ral tenia un cardcter periddica, con apneas
«centrales» 0 «mixtas» (fig. 6), pero mucho mas
frecuentemente «obstructivas» cortas de unos
20 segundos que apenas modificaban el EEG
y que se seguian de respiraciones «validas».

En general antes de los cuatro minutos pasa-
ba a una fase que se podia catalogar de transi-
cion I-11 durante la cual se instauraba el trazado
propiamente periodico: irregular, poco voltado
y con predominio «theta» simulténeo a la apnea
seguido de alfa difuso («despertamiento») du-
rante los periodos en que se producia la respi-
racién. A partir de esta fase las apneas eran
siempre de tipo «obstructivo» 0 «mixtas».

A los 8-13 minutos de iniciarse el trazado
aparecian husos beta, poco voltados conside-
rados como fase II. Las apneas se convertian en
mads prolongadas y alguna de ellas comportaba
la aparicién de una salva delta, que se trata-
ba de un probable complejo K, precediendo a
la primera inspiraciéon valida. (fig. 7). En esta
fase los estimulos acisticos provocaban la apa-
ricion de respiracion y despertamiento (alfa
difuso).

En ninglin momento se registraron fase IV
o REM. El suefio se presentd en ciclos de 90-
115 minutos al final de los cuales, y siempre
en fase III la paciente despertaba con grandes
movimientos en su intento de respirar, perma-
neciendo unos breves minutos despierta.

Durante los trazados en suefio de dia se pa-
saba a una fase ambigua, con muchas concomi-
tancias con el suefo transicional II y IIL La
actividad era poco voltada, en banda theta y
delta aunque con alfa posterior. Se aprecia-
ban movimientos oculares lentos. En este perio-
do se registraron las apneas mds prolongadas,
entre 75 y 112 segundos. Durante alguna de ellas
aparecian brotes mas o menos largos de delta
difuso y alfa difuso simultaneo a la respiracion,
mas rapido y agudo que durante la vigilia.
Este tipo de sueno no se observo en los regis-
tros efectuados por la noche.

En fase III los husos de sueflo eran mas evi-
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dentes, frecuentes y amplios. Se apreciaba bas-
tante delta y la morfologia era con frecuencia
aguda. Las apneas eran muy irregulares, entre
30 y 90 segundos. Los estimulos acusticos pro-
vocaban compiejos K, pero no la aparicién
de respiracion y alfa difuso. Al final de esta
fase aparecian complejos alfa difusos, no acom-
pattados de respiracidon, y por otra parte dos
o tres movimientos respiratorios no validos,
sin apneas alfa, con apareiencia de «ahogo» en
la paciente, y que se acompaiaban de grandes
movimientos corporales en su intento por res-
pirar que acababan despertando a la enferma.
Permanecia despierta durante unos minutos
durante los cuales aparecian cortas «apneas
centrales».

El ECG en los periodos en que ventilaba
era mas rapido (alrededor de 78 por minuto)
mientras que durante los primeros 20 segundos
de apnea era de alrededor de 68, para acele-
rarse sobre todo en los dltimos segundos de las
apneas mas prolongadas la frecuencia cardiaca
llegaba a cien en los veinte ultimos segundos.

Los porcentajes de suetio durante los registros
fueron los siguientes:

Durante suerio de dia: Fase 1: 5 %. Fase [-1],
19 %. Fase 11, 36 %. Fase ambigua 1I-111, 29 %.
Fase 11, 5 %. Despierta, 3 %.

Durante suefio de noche: Fase [, 4 %. Fase I-11,
4 %. Fase II, 23 %. Fase 1I-11I, 29 %. Fase 11],
35 %. Despierta, 5 %.

En un estudio espirométrico se observé que
haciendo respirar crecientes concentraciones
de CO, aumentaba la frecuencia respiratoria.

Evolucion

En base a la historia clinica y a todos los
datos mencionados la paciente fue diagnosti-
cada de Sindrome de hipoventilacion alveolar
o hipersomnia con respiracién periddica de
causa obstructiva motivada por la microgna-
tia por lo que se decidié practicar trasqueosto-
mia (Dr. Font). Desde entonces la paciente ha
desarrollado una vida normal, reintegrandose
al trabajo, desapareciendo la hipersomnia, sin
infecciones respiratorias de repeticién y sin
disnea. No presenta problemas de fonacion
puesto que durante el dia la canula de tra-
queostomia permanece cerrada. El ECG mejoro
notablemente. Consideramos que la mejoria
ha sido completa.

Estudios poligrdficos post-traqueostomia

El estudio poligrafico practicado a los doce
dias de la traqueostomia se observod: durante
la vigilia el EEG era mas rapido, alfa de 9-10
¢/s, aunque continuaba amplio, difuso y de
morfologia aguda. Por primera vez se regis-
traron ciclos de sueno completos. Aparecian
signos de somnolencia a los cuatro minutos,
la Fase IV a los 45 minutos y el primer REM
a los 75 minutos. En vigilia, somnolencia y fa-
se de transicion a REM, se observaron cortas
apneas «centrales» que no pasaban de 14 se-
gundos.

El estudio poligrafico cuarenta dias después
de la intervencion mostro: el ritmo alfa era
menos amplio y agudo y se mantenia mas lo-
calizado en Aareas posteriores. Tard6 casi dos
horas en entrar en el primer ciclo de sueno,
que curséd sin REM. En vigilia ya no aparecian
apneas se observaron algunas no superiores a
10 segundos. En fase de transicion a REM se
vio alguna de unos 12 segundos.

Se practic6 un rexistro a los cinco meses
post-traqueostomia mostrd normalizacién com-
pleta del trazado de vigilia y suefio.

Comentarios
En el sentido mas amplio y gene-

ral, hipoventilaciéon alveolar repre-
sentaria el fracaso del aparato respi-
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ratorio en eliminar el CO, y oxigenar
la sangre venosa. Las causas Imas co-
munes de éste fracaso son la bron-
quitis crénica, el enfisema pulmonar
y las enfermedades que cursan con
destruccién o fibrosis amplia o bien
difusa de los pulmonares. Otro grupo
de enfermo lo forman aquellos que
tienen unos pulmones antomopato-
l6gicamente sanos y en los cuales el
fallo de la funcién se produce por
alteraciones en el esqueleto (p. ej.:

Fig. 5. Evoluciones de la saturacion arterial de
rentes fases del suerio.
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Espirometria en decubito con respiracion periddica evideitte.

cifoescoliosis, espondilitis anquilopo-
yética) o en los musculos o en el sis-
tema nervioso periférico (p. €j.: mio-
patias, poliomielitis, Guillain-Barr¢)
o bien por inhibicién facilmente com-
prensible a nivel del centro respira-
torio (p. ej.: alcalosis metabolica, into-
xicacion por barbittricos) o enferme-
dades neurolégicas (p. €j.: poliomieli-
tis bulbar, tumores cerebrales, hiper-
tension endocraneana, enfermedades
degenerativas). Un tercer grupo esta

oxigeno, presion de arteria pulmonar durante las dife-
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Fig. 6. EEG durante el suerio.

formado también por enfermos con
los pulmones sanos y en los cuales
los mecanismos fisiopatoldgicos per-
manecen aun obscuros o solo hasta
recientemente no han empezado a ser
explicados a la luz de los conocimien-
tos actuales, y que se han incluido den-
tro del capitulo de la hipoventilacion
alveolar primaria con o sin obesidad’
o se denominaria también hipoventi-
lacion alveolar idiopdtica’ o sindro-
me de la maldicién de ondina'.

Fig. 7.

Respecto al sindrome de hipoventi-
lacién alveolar con obesidad o de Pick-
wick fue inicialmente descrito en
1955 por varios autores: Sieker y co-
laboradores’ Auchincloss y cols." y
Ratto y cols.'. Al afio siguiente reci-
bi6 el nombre literario de Sindrome de
Pickwick a partir del trabajo de Bur-
well y cols.”, habiendo sido desde en-
tonces motivo de multiples publicacio-
nes. Ha sido analizado o interpretado
en distintas vertientes: mayor consumo

EEG. Modificaciones particulares del trazado eléctrico durante el suefio.
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de oxigeno', disminucién de la com-
pliance y aumento del trabajo respi-
ratorio causado por las caracteristicas
de la pared toracica del obeso?,
une menor eficacia de los muisculos
respiratorios?, relacion con la canti-
dad de grasa® disminucién del volu-
men de reserva respiratoria'®'"??,
irregularidad en la distribucién venti-
lacidén-perfusion?. Todos estos intentos
de interpretacion del cuadro clinico y
de las alteraciones funcionales nohan
explicado varios de los interrogantes
fundamentales: la falta de correlacion
entre el grado de obesidad yelgradode
insuficiencia respiratoria y su reper-
cusion cardiaca o bien sobre todo la
causa directa de los sintomas mas cla-
sicos de la hipersomnia diurna y la res-
piracién irregular o periddica durante
el suefio. Estos sintomas son comunes
a los de los pacientes afectos de hipo-
ventilacion alveolar idiopatica, por lo
que muy descriptivamente se les hain-
cluido bajo el nombre de hipersomnia
con respiracion periodica (HPB)? por
Cocagna vy cols.

Algunos casos de hipoventilacion
alveolar idiopatica han sido atribuidos
a una causa central’. De entre los 29
publicados hasta 1967, s6lo ocho ha-
bian sido estudiados anatomopatold-
gicamente®*' con hallazgos decepcio-
nantes o poco significativos. Varios
de los casos revisados por Overholt y
cols.*' o de los descritos posteriormen-
te’>* se ha pensado que estaban cau-
sados por: encefalitis, sindrome, post-
encefalitis, enfermedad neuroldgica
acompafiada de diabetes insipida,
traumatismo craneal, alcoholismo
cronico, talamectomia, enfermedad
localizada en el hipotdlamo*, esqui-
zofrenia®, trombosis de la arteria
cerebelosa-pdstero-inferior®, lues, si-
ringomielia, glioblastoma multifor-
me*, falta de respuesta o sensibilidad
a las concentraciones de CO,* entre
otras causas neurologicas, o bien en
muchos el origen era totalmente in-
sospechado o misterioso.

Una nueva fuente de esclareci-
miento en este grupo de enfermeda-
des lo proporcion¢ la introducciéon de
los estudios poligréaficos, merced a lo
cual se pudo comprobar que se produ-
cia un transtorno obstructivo duran-
te el suefo, tanto en los pacientes
obesos como en los no obesos*™. Se
distinguié una apnea central, breve,
no superior a 8-12 segundos, que pue-
de observarse fisioldégicamente en al-
gunas fases del sueno™ y una apnea
periférica u obstructiva, de mayor du-
racion en la cual las contracciones de
los musculos respiratorios no se co-
rrespondian con un movimiento ven-
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tilatorio. La interpretacion de estos
hechos aplicados al Sindrome de Pick-
wick y al de hipersomnia con respi-
racion periddica no es aun definiti-
va”. Se han dado basicamente dos
formas distintas de enjuiciarlos: o que
lo primario es la obstruccion de las
vias respiratorias altas, con las consi-

guientes fases de apnea y secunda-
riamente con disomnia con hiper-
somnia diurna, o bien que el trans-
torno obstructivo inicialmente seria
de origen central como consecuencia
de una relajacién de los musculos de
las paredes de las vias respiratorias
altas y entrada en el ciclo citado ante-
riormente. Pendientes aun de conclu-
siones definitivas por el momento estos
nuevos conocimientos han tenido una
explicacion terapéutica valiosisima,
como es la traqueostomia en el Sin-
drome de Pickwick™*, con completo
éxito, y en casos secundarios a microg-
natia, estenosis laringea, o incluso en
casos considerados completamente idio-
pdticos®”.

Un sindrome semejante es el de hi-
pertrofia amigdalar y adenoides con
insuficiencia respiratoria y cor pulmo-
ngle en la infancia®™”".

Nuestro caso es similar a los ante-
riormente descritos por otros autores.
Pudimos comprobar mediante cine-
fluorografia, poligrafia y respuesta a
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la traqueostomia, la existencia de un
mecanismo obstructivo respiratorio
alto, intermitente, en relaciéon con el
suefio, v la relacion directa entre hi-
poxia, hipercapnia e hipertension ar-
terial pulmonar, también en relacion
con ¢l suefio.

Resumen

Los autores describen un caso de
hipoventilacién alveolar primaria o
hipersomnia con respiracion perio-
dica en una paciente de 26 anos, cau-
sada por micrognatia. Se practicaron
estudios hemodinamicos, poligraficos,
cinefluorografia y monitorizacion de
la tensiéon de la art. pulmonar, de-
terminaciones secuenciales durante
el suefio de Sa0O, y pCO,, vy ulterior
traqueostomia, con estudios poligra-
ficos post-tratamiento. Los autores
demostraron que el factor fundamen-
tal en la hipoventilacion alveolar
y en la repercusion cardiaca era la
obstruccion durante el suefio de las
vias respiratorias altas. Los autores
aportan los resultados de los estudios
poligraficos antes y después de la
intervencién, y piensan que €s un <aso
mas de los que abonan la opinion que
en el sindrome de hipersomnia y res-
piracion periodica el factor mas im-
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