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Introducción

La combinación de micrognatia
congénita y obstrucción de las vías
respiratorias altas, por glosoptosis,
es conocida desde hace muchos años
y denominada síndrome de Pierre-
Robin'.

Valero y cois.2 en 1965 describieron
un caso de hipoventilación pulmonar
con cor pulmonale en un paciente de
55 años con micrognatia adquirida
a partir de los tres años de vida a
causa de un traumatismo. Los sínto-
mas que presentaba era: somnolen-
cia, ronquidos, fase de apnea duran-
te el sueño de 30 a 60 segundos de
duración, junto a síntomas de insu-
ficiencia cardíaca derecha. Los auto-
res resolvieron el caso con la práctica
de una traqueostomía, y establecían
una similitud con el síndrome de
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Pickwick, y suponían que de alguna
forma intervenía la fatiga muscular
respiratoria.

Tammeling y cois.' en 1972 publi-
caron tres nuevos casos de microgna-
tia con hipersomnia y respiración pe-
riódica, dos de los cuales aceptaron
que se les practicara traqueostomía,
con lo que obtuvieron una curación.
Uno de los tres casos había sido an-
teriormente publicado".

Cocagna y cois.' incluyeron dos
casos de micrognatia en una serie de
cinco enfermos con hipersomnia y
respiración periódica que se resolvie-
ron con traqueostomía. Lugaresi y
cois." publican otro caso en 1973 que
probablemente formaba parte de la
serie anterior. Hishikawa y cois.7 pu-
blican otro caso al que no se practicó
traqueostomía.

Describiremos una paciente con sín-
drome de hipersomnia, con respira-
ción periódica (HPB) debida a mi-
crognatia adquirida.

Descripción del caso

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

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

ferior a consecuencia de lo cual quedó como
secuela una micrognatia con anquilosis de las
articulaciones temporomaxilares. A los 15 años
se intentó una intervención correctora. A par-
tir de los 14 años empezó a presentar somno-
lencia, durmiéndose con facilidad en la escuela,
y posteriormente en el trabajo,.debido a lo cual
habla 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 sueño, siendo éste
extremadamente agitado, y con pausas de ap-
nea. Sufría infecciones respiratorias de vías al-
tas con frecuencia. Dos años antes del ingreso
empezó a presentar disnea de grandes esfuer-
zos. Tres meses antes del ingreso fue remitida
al Servicio de Consultas Externas de Cardio-
logía por disnea de medianos y pequeños es-
fuerzos recientemente adquirida, edemas ma-
leolares y cianosis. Inicialmente se pensó en
hipertensión arterial pulmonar, cuya causa
estaba por investigar, motivo por el que se la
recomendó ingreso.

Exploración física: Retraso estatural (1,48 m
de estatura), con un peso de 48 kg micrognatia
(«perfil de pájaro») con asimetría (fig. 1), y di-
ficultad para abrir la boca. Conjuntivas hiper-
coloreadas. Cianosis moderada, general y simé-
trica. Respiración eupneica, con ligero estri-
dor alto. Auscultación respiratoria normal.
T. Arterial: 110/70 mm de Hg. Onda «a» pro-
minente en el pulso venoso. Latido de punta no
visible. Chasquido protosistólico pulmonar, con
2.° ruido, único 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 sistólica. (fig. 2.)

Radiografías de tórax: Cardiomegalia de
grado II, con arco medio prominente, y mitad
inferior del borde izquierdo agrandada, con
punta levantada, (fig.3).
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Fig. I . Asimetría facial e imposibilidad de abrir
la boca en la enferma con micrognatia.

Estudio espirométrico: Normal.
Laboratorio: Despierta y respirando aire de

la habitación: SaO, =96%. pCO; = 37 mm de
Hg pH = 7,45. Bicarbonato standar =25,5
mEq./l. plasma. Hematíes: 6.740.000. Hemató-
crito: 65 %. Hemaglobina: 19,6 g %. Leucoci-
tos: 100.000 con fórmula normal. VSG: 0/1.
Plaquetas: 300.000. Fibrinógeno: 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/1. Potasio: 4,5 méq/1. Calcio: 9 mg %.
Fósforo: 3 mg %. GOT: 26u.u. GPT: 22 uU.
LDH: 210 u.u. CPK: 8 uU. Fosfatasas alcalinas:
32 mU/ml. Bilirrubina: 0,50 mg %. Proteínas
totales: 7,8 g %. Albúmina = 51 %. Alfa, =
= 1,5 %. Alfa; = 7 %. Beta = 11,5 % Gamma =

Fiq. 2. Trazado electrocardiográfico.

= 30 %. Antiestrptolisinas = 200 u. Látex =
= negativo. Fenómeno LE negativo.

Cateterismo derecho y angiografia pulmo-
monar: tensión en arteria pulmonar = 60 mm
de Hg. Se descartaron Shunts. La angiografia
pulmonar era básicamente normal, con vascu-
larización periférica ligeramente reducida de
calibre. Gran dilatación del vehículo derecho.

Por observación clínica pudo comprobarse
hipersomnia diurna importante. Por la noche
presentaba pausas de apnea muy prolongadas,
con despertares frecuentes. Durante las apneas
existían movimientos toracoabdominales de
tipo respiratorio, pero sin (lujo aéreo a través
de las vías aéreas. Entonces desarrollaba ciano-
sis intensa. Las apneas se interrumpían por una
inspiración 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 decúbito prono, laterales, ali-
viándose con el decúbito supino que la pacien-
te espontáneamente adoptada con frecuencia.

Una espirometría practicada con la paciente
en decúbito evidenció respiración periódica
(lig. 4).

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

Se practicaron tres registros poligráficos du-
rante el día y dos durante la noche registrán-
dose: electroencefalograma, curva respiratoria
con banda torácida, movimientos oculares,
y fuerza muscular. Durante el segundo estudio
poligráfico se monitorizó la tensión de arteria
pulmonar mediante catéter de Swan-Ganz, y
se practicaron oximetrias arteriales secuen-
ciales mediante la cateterización de la a. radial,
para objetivar las variaciones en estas cons-
tantes durante el sueño.

La SaO, pasó de 96 % en vigilia a determi-
naciones de SaO;, de 60 % durante el sueño y
en los momentos de apnea más prolongada. La
pCO¡ más elevada que se registró fue de 80 mm
de Hg. La presión en a. pulmonar antes de que
la paciente se durmiera era de 35 mm de Hg y
fue ascendiendo progresivamente durante el

Fig. 3. Radiografía de frente de tórax.

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

Informe del estudio poligráfico
El trazado de sueño se iniciaba con un alfa-

theta difuso y episodios de poca sincronización
cuyo aspecto recordaba la fase I. La respiración
era en ocasiones irregular pero de forma gene-
ral tenía un carácter periódica, con apneas
«centrales» o «mixtas» (fig. 6), pero mucho más
frecuentemente «obstructivas» cortas de unos
20 segundos que apenas modificaban el EEG
y que se seguían de respiraciones «válidas».

En general antes de los cuatro minutos pasa-
ba a una fase que se podía catalogar de transi-
ción I-II durante la cual se instauraba el trazado
propiamente periódico: irregular, poco voltado
y con predominio «theta» simultáneo a la apnea
seguido de alfa difuso («despertamiento») du-
rante los períodos en que se producía la respi-
ración. A partir de esta fase las apneas eran
siempre de tipo «obstructivo» o «mixtas».

A los 8-13 minutos de iniciarse el trazado
aparecían husos beta, poco voltados conside-
rados como fase II. Las apneas se convertían en
más prolongadas y alguna de ellas comportaba
la aparición de una salva delta, que se trata-
ba de un probable complejo K, precediendo a
la primera inspiración válida, (fig. 7). En esta
fase los estímulos acústicos provocaban la apa-
rición de respiración y despertamiento (alfa
difuso).

En ningún momento se registraron fase IV
o REM. El sueño se presentó 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 sueño de día se pa-
saba a una fase ambigua, con muchas concomi-
tancias con el sueño transicional II y III. La
actividad era poco voltada, en banda theta y
delta aunque con alfa posterior. Se aprecia-
ban movimientos oculares lentos. En este perío-
do se registraron las apneas más prolongadas,
entre 75 y 112 segundos. Durante alguna de ellas
aparecían brotes más o menos largos de delta
difuso y alfa difuso simultáneo a la respiración,
más rápido y agudo que durante la vigilia.
Este tipo de sueño no se observó en los regis-
tros efectuados por la noche.

En fase III los husos de sueño eran más evi-
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dentes, frecuentes y amplios. Se apreciaba bas-
tante delta y la morfología era con frecuencia
aguda. Las apneas eran muy irregulares, entre
30 y 90 segundos. Los estímulos acústicos pro-
vocaban complejos K, pero no la aparición
de respiración y alfa difuso. AI final de esta
fase aparecían complejos alfa difusos, no acom-
pañados de respiración, y por otra parte dos
o tres movimientos respiratorios no válidos,
sin apneas alfa, con apareiencia de «ahogo» en
la paciente, y que se acompañaban de grandes
movimientos corporales en su intento por res-
pirar que acababan despertando a la enferma.
Permanecía despierta durante unos minutos
durante los cuales aparecían cortas «apneas
centrales».

El ECG en los períodos en que ventilaba
era más rápido (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 últimos segundos de las
apneas más prolongadas la frecuencia cardiaca
llegaba a cien en los veinte últimos segundos.

Los porcentajes de sueño durante los registros
fueron los siguientes:

Durante sueño de día: Fase 1 : 5 % . Fase I-II,
19 %. Fase II, 36 %. Fase ambigua II-III, 29 %.
Fase III , 5 %. Despierta, 3 %.

Durante sueño de noche: Fase I, 4 %. Fase I-II,
4 %. Fase IL 23 %. Fase II-IIL 29 %. Fase IIL
35 %. Despierta, 5 %.

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

Evolución
En base a la historia clínica y a todos los

datos mencionados la paciente fue diagnosti-
cada de Síndrome de hipoventilación alveolar
o hipersomnia con respiración periódica de
causa obstructiva motivada por la microgna-
tia por lo que se decidió practicar trasqueosto-
mia (Dr. Font). Desde entonces la paciente ha
desarrollado una vida normal reintegrándose
al trabajo, desapareciendo la hipersomnia, sin
infecciones respiratorias de repetición y sin
disnea. No presenta problemas de fonación
puesto que durante el día la cánula de tra-
queostomia permanece cerrada. El ECG mejoró
notablemente. Consideramos que la mejoría
ha sido completa.

Estudios poligrafías post-traqueostomía
El estudio poligráfico practicado a los doce

dias de la traqueostomía se observó: durante
la vigilia el EEG era más rápido, alfa de 9-10
c/s, aunque continuaba amplio, difuso y de
morfología aguda. Por primera vez se regis-
traron ciclos de sueño completos. Aparecían
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 transición a REM, se observaron cortas
apneas «centrales» que no pasaban de 14 se-
gundos.

El estudio poligráfico cuarenta días después
de la intervención mostró: el ritmo alfa era
menos amplio y agudo y se mantenía más lo-
calizado en áreas posteriores. Tardó casi dos
horas en entrar en el primer ciclo de sueño,
que cursó sin REM. En vigilia ya no aparecían
apneas se observaron algunas no superiores a
10 segundos. En fase de transición a REM se
vio alguna de unos 12 segundos.

Se practicó un rexistro a los cinco meses
post-traqueostomia mostró normalización com-
pleta del trazado de vigilia y sueño.

Comentarios

En el sentido más amplio y gene-
ral, hipoventilación alveolar repre-
sentaría el fracaso del aparato respi-

l-ig. 4. Espirometría en decúbito con respiración periódica evideiili'.

ratono en eliminar el CO, y oxigenar
la sangre venosa. Las causas más co-
munes de éste fracaso son la bron-
quitis crónica, el enfisema pulmonar
y las enfermedades que cursan con
destrucción o fibrosis amplia o bien
difusa de los pulmonares. Otro grupo
de enfermo lo forman aquellos que
tienen unos pulmones antomopato-
lógicamente sanos y en los cuales el
fallo de la función se produce por
alteraciones en el esqueleto <p. ej.:

cifoescoliosis, espondilitis anquilopo-
yética) o en los músculos o en el sis-
tema nervioso periférico (p. ej.: mio-
patías, poliomielitis, Guillain-Barré)
o bien por inhibición fácilmente com-
prensible a nivel del centro respira-
torio (p. ej.: alcalosis metabólica, into-
xicación por barbitúricos) o enferme-
dades neurológicas (p. ej.: poliomieli-
tis bulbar, tumores cerebrales, hiper-
tensión endocraneana, enfermedades
degenerativas). Un tercer grupo está

F;i(. 5. Evoluciones de la saturación arterial de oxígeno, presión de arteria pulmonar durante las dife-
rentes fases del sueño.

Sat.C>296°/o Sat. 02 78,5%
P.A.P.: S 50, D 30 P.A.P.: S 60, D 20

Sat. 0; 91% Sat. C>2 85%
P.A.P.: S 57, D 10 P.A.P.: S 70, D 20

F I I I

FU

Fl

Vigi l ia
1 hora 2 horas 3 horas 4 horas

< | | | | Sat. 02 60%
A i T t P•A•P• : s 85' D 20
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Fig. 6. EEG durante el sueño.

formado también por enfermos con
los pulmones sanos y en los cuales
los mecanismos fisiopatológicos per-
manecen aún obscuros o sólo hasta
recientemente no han empezado a ser
explicados a la luz de los conocimien-
tos actuales, y que se han incluido den-
tro del capítulo de la hipoventilación
alveolar primaria con o sin obesidad"
o se denominaría también hipoventi-
lación alveolar idiopática10 o síndro-
me de la maldición de ondina".

Respecto al síndrome de hipoventi-
lación alveolar con obesidad o de Pick-
wick fue inicialmente descrito en
1955 por varios autores: Sieker y co-
laboradores12, Auchincloss y cois. "y
Ratto y cois.'4. Al año siguiente reci-
bió el nombre literario de Síndrome de
Pickwick a partir del trabajo de Bur-
well y cois.", habiendo sido desde en-
tonces motivo de múltiples publicacio-
nes. Ha sido analizado o interpretado
en distintas vertientes: mayor consumo

Fig. 7. EEG. Modificaciones particulares del trazado eléctrico durante el sueño.

de oxígeno16, disminución de la com-
pliance y aumento del trabajo respi-
ratorio causado por las características
de la pared torácica del obeso'720,
une menor eficacia de los músculos
respiratorios2', relación con la canti-
dad de grasa22, disminución del volu-
men de reserva respiratoria "'•'7'"'24,
irregularidad en la distribución venti-
lación-perfusión25. Todos estos intentos
de interpretación del cuadro clínico y
de las alteraciones funcionales no han
explicado varios de los interrogantes
fundamentales: la falta de correlación
entre el grado de obesidad y el grado de
insuficiencia respiratoria y su reper-
cusión cardíaca o bien sobre todo la
causa directa de los síntomas más clá-
sicos de la hipersomnia diurna y la res-
piración irregular o periódica durante
el sueño. Estos síntomas son comunes
a los de los pacientes afectos de hipo-
ventilación alveolar idiopática, por lo
que muy descriptivamente se les ha in-
cluido bajo el nombre de hipersomnia
con respiración periódica (HPB)8 por
Cocagna y cois.

Algunos casos de hipoventilación
alveolar idiopática han sido atribuidos
a una causa central". De entre los 29
publicados hasta 1967, sólo ocho ha-
bían sido estudiados anatomopatoló-
gicamente263' con hallazgos decepcio-
nantes o poco significativos. Varios
de los casos revisados por Overholt y
cois." o de los descritos posteriormen-
te i240 se ha pensado que estaban cau-
sados por: encefalitis, síndrome, post-
encefalitis, enfermedad neurológica
acompañada de diabetes insípida,
traumatismo craneal, alcoholismo
crónico, talamectomía, enfermedad
localizada en el hipotálamo4', esqui-
zofrenia42, trombosis de la arteria
cerebelosa-póstero-inferior4', lúes, si-
ringomielia, glioblastoma multifor-
me44, falta de respuesta o sensibilidad
a las concentraciones de CO;4' entre
otras causas neurológicas, 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 proporcionó la introducción de
los estudios poligráficos, merced a lo
cual se pudo comprobar que se produ-
cía un transtorno obstructivo duran-
te el sueño, tanto en los pacientes
obesos como en los no obesos46". Se
distinguió una apnea central, breve,
no superior a 8-12 segundos, que pue-
de observarse fisiológicamente en al-
gunas fases del sueño" y una apnea
periférica u obstructiva, de mayor du-
ración en la cual las contracciones de
los músculos respiratorios no se co-
rrespondían con un movimiento ven-
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tilatorio. La interpretación de estos
hechos aplicados al Síndrome de Pick-
wick y al de hipersomnia con respi-
ración periódica no es aún definiti-
va". Se han dado básicamente dos
formas distintas de enjuiciarlos: o que
lo primario es la obstrucción de las
vías 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 relajación de los músculos de
las paredes de las vías respiratorias
altas y entrada en el ciclo citado ante-
riormente. Pendientes aún de conclu-
siones definitivas por el momento estos
nuevos conocimientos han tenido una
explicación terapéutica valiosísima,
como es la traqueostomia en el Sín-
drome de Pickwick"'4, con completo
éxito, y en casos secundarios a microg-
natia, estenosis laríngea, o incluso en
casos considerados completamente idio-
pátkos".

Un síndrome semejante es el de hi-
pertrofia amigdalar y adenoides con
insuficiencia respiratoria y cor pulmo-
nale en la infancia"".

Nuestro caso es similar a los ante-
riormente descritos por otros autores.
Pudimos comprobar mediante cine-
fluorografía, poligrafía y respuesta a

la traqueostomia, la existencia de un
mecanismo obstructivo respiratorio
alto, intermitente, en relación con el
sueño, y la relación directa entre hi-
poxia, hipercapnia e hipertensión ar-
terial pulmonar, también en relación
con el sueño.

Resumen

Los autores describen un caso de
hipoventilación alveolar primaria o
hipersomnia con respiración perió-
dica en una paciente de 26 años, cau-
sada por micrognatia. Se practicaron
estudios hemodinámicos, poligráficos,
cinefluorografía y monitorización de
la tensión de la art. pulmonar, de-
terminaciones secuenciales durante
el sueño de SaO; y pCO;,, y ulterior
traqueostomia, con estudios poligrá-
ficos post-tratamiento. Los autores
demostraron que el factor fundamen-
tal en la hipoventilación alveolar
y en la repercusión cardíaca era la
obstrucción durante el sueño de las
vías respiratorias altas. Los autores
aportan los resultados de los estudios
poligráficos antes y después de la
intervención, y piensan que es un caso
más de los que abonan la opinión que
en el síndrome de hipersomnia y res-
piración periódica el factor más im-

portante es el obstructivo. Se revisan
algunos aspectos de la literatura en
relación con el caso.

Summary

STUDY OF A CASE OF ALVEOLAR
HYPOVENTILATION DUE TO
MICROGNATHIA. REVIEW OF
LITERATURE

The authors describe a case ofprim-
ary alveolar hypoventilation or hyper-
somnia with periodic respiration in
a 26-year-old patient caused by mi-
crognathia. Hemodynamic and poly-
graphic studies, cinefluorography,
monitoring of pulmonary artery pres-
sure, requential determinations of
SaO; and pCO;, during sieep, and
ulterior tracheostomy with post-
treatment polygraphic studies were
carried out. The authors demónstrate
that the basic factor in alveolar hypo-
ventilation and cardiac repercussion
was the obstruction of the upper res-
piratory airways during sieep. The
authors present the results of poly-
graphic studies befare and after the
surgical operation, and they believe
that this is one more case in which
the most important factor in the
Hypersomnia and Periodic Respiration
Syndrome is an obstructive one. Some
aspects of the literature on this subject
are reviewed.
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