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Introduccion

Pasamos una parte muy importante de nues-
tras vidas durmiendo; en el caso de los nifios
esto puede suponer mas de la mitad del dia.
Durante mucho tiempo no se ha prestado
gran atencién a lo que sucedia durante este
periodo de la vida y solo recientemente se ha
reconocido el enorme impacto que tiene la
patologia respiratoria durante el suefio. Exis-
ten algunos problemas respiratorios que apa-
recen casi exclusivamente durante el suefio
como el SAHS (sindrome de apnea hipopnea
de suefio) o el sindrome de hipoventilacion
alveolar central, pero ademas cualquier otra
patologia neumoldgica suele empeorar duran-
te el suefio. La apnea del prematuro y el sin-
drome de muerte sibita del lactante no se
consideran estrictamente patologias respira-
torias del suefio, por lo que no van a ser con-
siderados en este capitulo.

Cambios respiratorios durante el
suefio

Durante el suefio aparecen cambios impor-
tantes en la respiracion. Se produce una
reduccion de la ventilacion minuto de apro-
ximadamente el 15%. A diferencia de los
adultos, los nifios, durante el suefio, presen-
tan una disminucidn de la frecuencia respira-
toria. También se reduce la capacidad residual
funcional y se duplica la resistencia al paso
del aire a través de la via aérea superior.
Durante la fase REM la respiracion se vuelve
erratica con variaciones importantes de la fre-
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cuencia respiratoria y del volumen corriente,
y con frecuencia aparecen apneas centrales.
Ademas, en esta fase del suefio se produce una
disminucion marcada del tono muscular de
los musculos intercostales y de la via aérea
superior. Los nifios duermen proporcional-
mente mas fase REM que los adultos y sus pro-
blemas respiratorios estdn mucho mas cefiidos
a esta fase del suefio que en los adultos que
sufren las apneas més frecuentemente en el
suefio no-REM.

Los nifios pequefios tienen una pared toraci-
ca con una distensibilidad mucho mayor que
los adultos. En lactantes la distensibilidad
toracica es hasta 3 veces mayor que la pul-
monar, o que provoca movimientos toraco-
abdominales paraddjicos durante la inspira-
cion, lo que aumenta el trabajo respiratorio,
fundamentalmente durante la fase REM
cuando la actividad de los musculos inter-
costales estd disminuida. La distensibilidad
toracica se iguala a la pulmonar a los 2 afios
de edad. Los nifios con obstruccion de la via
aérea tienen mas respiracién paraddjica
durante el suefio que los adultos. Los nifios
tienen también una menor respuesta a la
hipoxia durante el suefio. Esta respuesta es
bifasica; asi, aunque de manera inicial se
produce un aumento de la ventilacion, en un
segundo tiempo aparece un descenso de la
frecuencia respiratoria que puede conducir a
la apnea. La respuesta a la hipercapnia y a
los aumentos de la resistencia en la via aérea
superior es similar a la de los adultos, aunque
el nimero de despertares arousals secunda-
rios es menor.




Protocolos diagnésticos y terapéuticos en pediatria

Las apneas centrales (en las que no se detec-
tan movimientos respiratorios) de hasta 20
segundos de duracion son relativamente fre-
cuentes en los nifios y su significacion clini-
ca es muy dudosa. Sin embargo, las apneas
obstructivas son muy infrecuentes. Las des-
aturaciones transitorias asociadas a una
apnea central o a respiraciones periddicas
son frecuentes en los nifios sanos, funda-
mentalmente en los lactantes.

Sindrome de apnea hipopnea
obstructiva de suefio (SAHS)

Concepto

El SAHS en el nifio es un cuadro caracteriza-
do por la aparicidn de una obstruccidn total o
completa en la via aérea superior durante el
suefio, que dificulta la respiracion provocan-
do una alteracién en la ventilacion (con
hipoxemia y/o hipercapnia) y a veces en la
estructura normal del suefio.

El SAHS es una entidad bien conocida en los
adultos pero a la que se le ha dado menor
importancia, hasta ahora, en la edad pediéatrica.
Sin embargo, en los Gltimos afios se ha podido

comprobar que es una patologia frecuente
entre los nifios y que produce una morbilidad
significativa. EI SAHS infantil difiere del del
adulto tanto en su etiologia como en sus mani-
festaciones clinicas, diagnéstico y tratamiento.

Las alteraciones de la respiracion durante el
suefio en los nifios constituyen un amplio
espectro de patologias que van desde el nifio
roncador, sin otra patologia adyacente (ron-
cador primario), al nifio con sindrome de
resistencia aumentada de la via aérea superior,
hasta el nifio con SAOS en el que las altera-
ciones respiratorias durante el suefio se acom-
pafian de hipoxemia, hipercapnia o alteracio-
nes de la estructura del suefio (tabla I).

Fisiopatologia

La permeabilidad de la via aérea superior y su
capacidad para contrarrestar la presion nega-
tiva que se genera durante la inspiracion esta
condicionada por la falta de una estructura
Osea/cartilaginosa en la faringe y por la
correcta coordinacion del diafragma y los
musculos dilatadores de la via aérea superior.

La aparicion de la obstruccion en la via aérea
superior se debe a:

TABLA I. Espectro de gravedad de la obstruccion de la via respiratoria

superior relacionada con el suefio

Grado Aspectos clinicos
0 No roncador, resistencia normal de la via respiratoria
1 Roncador, aumento de la resistencia de la via respiratoria sin otros sintomas
2 "Sindrome de resistencia aumentada de la via respiratoria superior”, alteraciones
del suefio sin apnea, hipopnea ni hipoxemia
3 Apnea, hipopnea, alteraciones del suefio sin desaturacion, SAOS
4 Apnea, hipopnea, alteraciones del suefio con desaturacion, SAOS
5 Cor pulmonale, cardiomegalia, insuficiencia cardiaca congestiva
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1. Factores anatémicos que provocan una
disminucion del espacio faringeo aumen-
tando la resistencia de la via respiratoria
(hipertrofia adenoamigdalar, micrognatia
0 retrognatia, macroglosia, obesidad,
laringomalacia, etc.).

2. Factores funcionales que impiden el normal
funcionamiento de los masculos dilatadores
de la faringe (hipotonia, malformacién de
Arnold-Chiari tipo I, parélisis cerebral).

Se ha comprobado que, en los nifios que pre-
sentan SAHS, el umbral de respuesta a la
hipercapnia y al aumento de la resistencia en
la via aérea superior durante el suefio estd
aumentado, aunque no Sse conocen exacta-
mente los mecanismos por lo que esto sucede.
Estos nifios no se llegan a despertar a pesar de
las apneas frecuentes; la estructura del suefio
no se altera de manera importante por lo que
no suelen presentar suefio diurno.

Existen una serie de alteraciones anatémicas
y patologias que favorecen la aparicion de
SAHS en el nifio (tabla I1).

— El factor anatomico que se relaciona mas
frecuentemente con el SAHS en los nifios
es la hipertrofia adenoidea y amigdalar; aun-

que se ha demostrado que, mas importante
que la hipertrofia en si, es la relacién entre
el tamafio del tejido linfoideo y la via aérea
(que va cambiando segun el nifio va cre-
ciendo) y los factores dinamicos que condi-
cionan la correcta funcion de los masculos
de la faringe. Hay que tener en cuenta que
muchos nifios con importante hipertrofia
adenoamigdalar no tienen alteraciones res-
piratorias durante el suefio, mientras que
otros con una hipertrofia amigdalar discre-
ta si tienen problemas importantes.

Las malformaciones craneofaciales que favo-
recen la obstruccion de la via aérea supe-
rior, como las alteraciones de la base crane-
al o del macizo facial central, la hipoplasia
mandibular inferior, macroglosia o aquellos
sindromes que cursan con hipoplasia naso-
faringea y una disminucion del espacio
faringeo como el sindrome de Apert o
Crouzon o el sindrome de Down (hasta el
30 y el 45 % de los nifios con sindrome de
Down tienen SAHS, incluso aunque no
exista sospecha clinica) también favorecen
la aparicion de SAHS en los nifios.

Los nifios con ciertos rasgos craneofaciales,
como la barbilla pequefia y triangular,

TABLA 11. Factores predisponentes para el SAHS en el nifio

= Hipertrofia de amigdalas y adenoides

« Obstruccién nasal marcada
= Laringomalacia

la faringe. Paralisis de cuerdas vocales
= Reflujo gastroesofagico
« Obesidad

= Malformaciones congénitas craneofaciales que provoquen: micrognatia, retrognatia,
cavidad faringea pequefia, tejido faringeo redundante, glosoptosis (sindromes de Down,
de Pierre-Robin, de Treacher-Collins, de Klippel-Feil, de Prader-Willi y acondroplasia)

= Enfermedades neuroldgicas que causen paralisis o hipotonia de los mUsculos que dilatan




Protocolos diagnésticos y terapéuticos en pediatria

retrognatia, facies larga y estrecha, paladar
ojival o paladar blando alargado, presen-
tan con mayor frecuencia alteraciones res-
piratorias durante el suefio.

La obesidad puede ser un factor predispo-
nente para el SAHS en nifios, sobre todo
en los adolescentes, aunque esta asocia-
cién no es tan frecuente como en la edad
adulta. Al contrario, frecuentemente los
nifios con SAHS tienen retraso del des-
arrollo ponderal.

Epidemiologia

El sintoma principal del SAHS, el ronquido, es
muy frecuente entre los nifios; entre el 7% y el
9% de los nifios roncan regularmente; sin
embargo, en la mayoria de los casos este ron-
quido no se asocia con alteraciones respirato-
rias por lo que se denomina ronquido primario.
Se estima que la prevalencia del verdadero
SAHS en la infancia esta entre el 0,7% vy el
3%. Puede aparecer a cualquier edad, aunque el
pico de maxima incidencia esta entre los 3y los
5 afios de edad, coincidiendo con el momento
en que la relacién tamafio del tejido adenoi-
deo/tamarfio de la faringe es mas desfavorable.
No existe ningin predominio segun el sexo.

Clinica y complicaciones

Las manifestaciones clinicas del SAHS varian
desde el ronquido hasta las graves secuelas car-
diorrespiratorias. Los sintomas del SAHS
podemos dividirlos en nocturnos y diurnos
(tabla II). Los sintomas nocturnos incluyen el
aumento del esfuerzo respiratorio (incluyendo
movimientos paradojicos de la caja toracica),
suefio intranquilo, sudoracién, apneas obser-
vadas por los padres o cianosis. Los nifios pue-
den dormir adoptando posturas extrafias, con
el cuello en hiperextensién, con las rodillas
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TABLA 111. Sintomas clinicos en

la apnea/ hipopnea del suefio en el nifio

Sintomas nocturnos
Aumento del esfuerzo respiratorio
= Ronquido nocturno

= Suefio intranquilo y sudoracién nocturna
Apneas

Posturas extrafias durante el suefio
(hiperextension cervical....)

Sintomas diurnos
Respiracion bucal
Cefalea matutina

= Alteraciones del comportamiento
(hiperactividad/ bajo rendimiento escolar)

Disminucion del crecimiento
= Hipersomnia

bajo el abdomen, o con la cabeza colgando
fuera de la cama para mantener la via aérea
permeable. Algunos padres refieren que el
nifio tiene sudoracion profusa durante la
noche que se debe al enorme esfuerzo respira-
torio. La mayoria de los nifios estan asintoma-
ticos durante el dia y su exploracion fisica es
normal. En los casos méas graves pueden tener
también respiracién bucal y dificultad respira-
toria alta con respiracién ruidosa por el dia. Es
frecuente que la gravedad de los sintomas
empeore durante las infecciones respiratorias y
mas frecuentemente con una amigdalitis o una
mononucleosis infecciosa, con mejoria cuan-
do ceden estos cuadros intercurrentes.

Las consecuencias del SAHS en el nifio pue-
den ir desde una disminucion del rendimiento
durante el dia, problemas de comportamiento
0 hipersomnia diurna, hasta complicaciones
mas serias como hipertension sistémica, insu-
ficiencia cardiaca, retraso del desarrollo psico-
motor o falta de crecimiento. Se cree que la
mayoria de las complicaciones son consecuen-
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cia de las continuas desaturaciones durante el
suefio. Se admite que cualquier grado de hipo-
xia nocturna es perjudicial para un nifio en
pleno desarrollo neuropsicolégico, por lo que
en general se aconseja tratar a los nifios que,
aunqgue no tengan sintomatologia diurna, pre-
senten alteraciones oximétricas durante el
estudio de suefio. No parece existir relacion
entre la intensidad de los sintomas diurnos del
SAHS vy la posibilidad de desarrollar compli-
caciones mas serias. Existen pacientes con
retraso importante del crecimiento, retraso
del desarrollo o incluso con cor pulmonale
como sintoma de presentacion sin practica-
mente sintomas diurnos. Por ello el trata-
miento no debe basarse en controlar los sinto-
mas diurnos como en los adultos, sino en evi-
tar las complicaciones a largo plazo.

Diagndstico

El diagnostico debe comenzar con una sospe-
cha clinica razonable. Aungue existen scores
clinicos como el indice de Brouillette que
intentan ayudar en el diagndstico del SAHS,
se ha visto que su efectividad es limitada y el
método diagnostico por excelencia es la poli-
somnografia nocturna. La polisomnografia
consiste en el registro simultaneo de una serie
de variables tanto cardiorrespiratorias (flujo
nasooral, movimientos tordcicos, movimientos
abdominales, saturacién de oxigeno, ronquido,
posicion corporal, ECG) como neurofisioldgi-
cas (EEG, electromiograma, electrooculogra-
ma) durante el suefio (figura 1) para intentar
cuantificar el nimero de apneas/hipopneas,
valorar si son centrales (sin movimientos respi-
ratorios) u obstructivas y si se acompafian de
caida en la saturacion de O, o alteraciones en
la arquitectura del suefio.

Las indicaciones de la polisomnografia en el
SAHS se detallan en la tabla IVV. Aunque adn
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no existen criterios definidos, se considera
patoldgica la aparicion de un indice de
apnea/hipopnea (IAH: nimero de apneas e
hipopneas por hora de suefio) mayor de 3y se
considera significativa toda caida en la satu-
racion del 3-4%.

Dado que la polisomnografia es una prueba
cara, dificil de realizar y no siempre disponible
debido a la escasa dotacion de laboratorios de
suefio pediatricos en nuestro medio, se han
sugerido otros métodos, como técnicas de
barrido, para el estudio del SAHS. Entre ellos
se incluyen la poligrafia cardiorrespiratoria
(sin variables neurofisiologicas), monitoriza-
cién audiovisual del suefio, el registro sonoro
del mismo y la oximetria nocturna. Un regis-
tro de suefio mediante una cdmara de video
junto con una pulsioximetria en el domicilio
del paciente puede constituir una buena prue-
ba de cribado para el estudio del SAHS infan-
til. Un nifio con sospecha clinica clara de
SAHS y sin otras patologias que puedan pro-
vocar hipoxia puede ser diagnosticado fiable-
mente de SAHS con una pulsioximetria pato-
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Figura 1. Estudio polisomnogréfico donde se representa por
orden desde arriba; ECG, 2 canales de EEG, electromiograma,
2 canales de electrooculograma, saturacion de oxigeno, flujo
nasooral, movimientos toracicos, movimientos abdominales,
ronquido, posicion y movimientos de piernas. Corresponde a
un nifio con pausas de apnea obstructivas con desaturaciones
importantes durante la fase REM del suefio.

il




Protocolos diagnésticos y terapéuticos en pediatria

TABLA 1V. Indicaciones de realizacion de polisomnografia en el nifio

Distincion entre ronquido primario y SAHS

Presencia de respiracion dificultosa durante el suefio con pausas o respiracion paradojica,

observados por personal sanitario, documentada con video...

Aparicién de posibles complicaciones del SAHS, sin otra explicacion posible,

(somnolencia diurna, patrones de suefio alterados, policitemia, hipertension pulmonar,

enlentecimiento del crecimiento...)

Nifios con factores de riesgo posquirtrgico (menores de 2 afios, SAHS grave, presencia de

enfermedades neuromusculares o de la linea media)

laringomalacia, obesidad, broncodisplasia)

Patologias con factores de riesgo (drepanocitosis con crisis venooclusivas nocturnas,

Control evolutivo en nifios con CPAP, con persistencia de sintomas

I6gica. Sin embargo, la ausencia de hipoxe-
mia durante el suefio no excluye un SAHS
clinicamente significativo.

Tratamiento

El principal objetivo del tratamiento es man-
tener una estructura del suefio adecuada, evi-
tar las desaturaciones nocturnas y sobre todo
la aparicion de complicaciones a largo plazo.

Dado que el principal factor de riesgo asocia-
do al SAHS es la hipertrofia adenoamigdalar,
la gran mayoria de nifios mejoran tras la rea-
lizacién de una adenoamigdalectomia. En
aquellos pacientes de alto riesgo: menores de
3 afios, SAHS moderado o grave (IAH>10),
enfermedades cardiopulmonares o neuromus-
culares y las malformaciones craneofaciales,
se recomienda una observacion estrecha
durante varias horas tras la cirugia.

Se debe valorar el realizar un control poli-
somnografico tras la cirugia en los nifios con
riesgo de fracaso quirtrgico, como aquellos
con un IAH, >15, enfermedades neuromus-
culares, sindrome de Down u otras malfor-
maciones, para valorar la necesidad de trata-
miento adicional.
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Un tratamiento con corticoides topicos nasa-
les puede mejorar la respiracion nasal y el
SAHS durante un tiempo mientras se realiza
la cirugia, pero no debe retrasarla.

El tratamiento en los nifios con malformacio-
nes craneofaciales, paralisis cerebral o hipoto-
nia muscular es mas complejo, requiriendo
una aproximacion multidisciplinaria. La uvu-
lofaringopalatoplastia parece ser Gtil en nifios
con paralisis cerebral.

En los casos en que la cirugia no es posible o
hay recurrencia de los sintomas, puede ser
preciso aplicar presion positiva nasal conti-
nua (CPAP nasal) durante el suefio. El
colapso de la via respiratoria se evita
mediante la administracion nasal continua
de una presion de aire a niveles no muy
altos, con el objetivo de hacer desaparecer
las apneas obstructivas, la hipercapnia y las
desaturaciones.

La administraciéon de oxigenoterapia noctur-
na puede ser Util en determinados casos, aun-
gue no se recomienda su utilizacion generali-
zada, pues no mejora el trabajo respiratorio ni
la sintomatologia diurna, puede provocar un
empeoramiento en la ventilacion e incluso
retrasar el tratamiento quirdrgico definitivo.
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Sindromes de hipoventilacion
central

Concepto

El sindrome de hipoventilacion central con-
siste en la aparicion de un incremento de los
niveles de pCO, en sangre secundario a un
fallo en la estimulacion de la ventilacion a
nivel del sistema nervioso central, en ausen-
cia de una alteracion pulmonar primaria o
disfuncion de la musculatura respiratoria.
Aungue la hipercapnia e hipoxemia secunda-
ria a la hipoventilacién, que aparece en estos
sindromes, es mas grave durante el suefio,
también puede aparecer durante el dia.

Los sindromes de hipoventilacion central se
clasifican en primarios y secundarios (tabla V).

Cuadros clinicos

Sindrome de hipoventilacion central congé-
nito (*'sindrome de Ondine")

La causa exacta del sindrome de hipoventila-
cién central congénito no se conoce; estos
nifios tienen un control voluntario de la res-
piracion normal, pero les falla el control
automatico. Durante el suefio hipoventilan
hasta el punto de necesitar ventilacién asisti-
da. Estos pacientes tienen una disminucién
de la frecuencia respiratoria y del volumen
corriente durante el suefio y no es frecuente
que tengan apneas centrales claras. La mayo-
ria pueden respirar normalmente durante el
dia pero necesitan asistencia respiratoria
cuando duermen; sin embargo, un subgrupo
de estos nifios necesitan asistencia respirato-
ria las 24 horas del dia. Presentan disminu-
cién o incluso ausencia de la respuesta venti-
latoria a la hipoxia, hipercapnia o hiperoxia
tanto despiertos como dormidos. Estos nifios
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TABLA V.

Causas de hipoventilacion central

Primaria

Sindrome de hipoventilacion central
congénito

Sindrome de hipoventilacion central de
instauracion tardia

Secundaria

Sindrome de obesidad-hipoventilacion

Hipoventilacién asociada a alteraciones
neuroldgicas (hidrocefalia, malformacion
Arnold-Chiari, hemorragia,
traumatismos...)

Otras: hipertermia, drogas,
hipotiroidismo, disfunciones metabolicas

respiran algo mejor durante la fase REM,
pues en esta fase la ventilacion es menos
dependiente del control metabdlico. Se ha
comprobado que el movimiento pasivo de los
miembros durante el suefio hace que se nor-
malice la ventilacion.

Aunque la prevalencia es desconocida, exis-
ten aproximadamente unos 160-180 nifios en
el mundo que padecen este sindrome. Se cree
que existe una asociacion familiar, aunque no
hay un patron especifico de herencia genéti-
ca. Con bastante frecuencia se asocia a otras
patologias, como enfermedad de Hirschsprung,
disfuncién autondémica, tumores neurales o
alteraciones en la deglucién.

Estos nifios suelen presentarse con fracaso res-
piratorio, cianosis o apnea con el suefio ya
desde el nacimiento. En casos aislados la cli-
nica inicial es mas tardia con la aparicién de
cor pulmonale o episodios aparentemente
letales para la vida. La mayoria de estos nifios
tienen una inteligencia normal, aunque el
desarrollo neuroldgico puede estar determina
do por el control adecuado de la ventilacion.
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Desde la aplicacion de la ventilacion meca-
nica durante el suefio se ha producido un
importante aumento en la supervivencia de
estos pacientes. La dependencia de la venti-
laciobn mecénica se mantiene toda la vida,
sin que la sintomatologia mejore con el des-
arrollo del nifio.

Sindrome de hipoventilacion central de ins-
tauracion tardia o secundario

Existen unos 11 casos descritos en la literatu-
ra de nifios (con inicio entre los 2 y 4 afios de
edad) que presentan anomalias hipotaldmicas
(obesidad, alteraciones endocrinolégicas) y
alteraciones de la ventilacion durante el
suefio. Algunos de estos pacientes tenian
tumores neurales, como ganglioneuromas o
ganglioneuroblastomas.

Mielomeningocele

Una de las causas mas frecuentes de hipo-
ventilacién central secundaria es la
apnea/hipoventilacion que aparece en
pacientes con malformaciéon de Arnold-
Chiari tipo Il (asociada a mielomeningoce-
le). En estos pacientes la hipoventilacion
aparece por compresion y displasia del teji-
do cerebral y por una anomalia en la fun-
cion de los quimiorreceptores centrales.
Existe una falta de respuesta ventilatoria y
de despertares (arousals) tras el aumento de
la pCO,.

Hasta un 62% de estos nifios presentan tras-
tornos respiratorios durante el suefio: ade-
més de la hipoventilacion de origen central,
pueden tener una apnea obstructiva, parali-
sis de las cuerdas vocales, escoliosis con
debilidad muscular y enfermedad pulmonar
restrictiva.
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Diagnostico

Como casi en todas las patologias respirato-
rias del suefio, el diagndstico es clinico y a
través de la polisomnografia, (en este caso
asociando una capnometria para medir los
niveles de pCO, espirado).

Las indicaciones para realizar un estudio de
suefio son las siguientes:

llegar a un diagndstico claro, cuantifican-
do el grado y la gravedad de la hipoventi-
lacion.

realizar un control evolutivo.

controlar la aparicion de complicaciones
(policitemia, cefalea matutina, cor pul-
monale...).

Para llegar al diagndstico de exclusion de sin-
drome de hipoventilacion central congénito
se debe descartar la presencia de alteraciones
metabdlicas, debilidad muscular, paralisis
diafragmatica o anomalias craneales.

Tratamiento

En aquellos casos de hipoventilacion central
secundaria se debe llevar a cabo un trata-
miento etioldgico. Los nifios con malforma-
cién de Arnold-Chiari mejoran tras la realiza-
cién de una derivacion ventriculoperitoneal o
una decompresidon de la fosa posterior, cuando
ésta se realiza de forma precoz.

El tratamiento de las formas primarias con-
siste en la aplicacién de soporte ventilatorio
mantenido, para permitir una adecuada
ventilacidn y garantizar un correcto desarro-
llo del nifio. En algunos centros se ha utili-
zado la ventilacion mecanica no invasiva
con éxito.

En aquellos nifios en los que la sintomatologia
aparece tanto de noche como de dia, puede ser
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necesaria la implantacién de un marcapasos
diafragmatico; con frecuencia se requiere tam-
bién realizar una traqueostomia para mantener
la via aérea superior permeable.

Patologia cronica pulmonar
durante el suefio

La patologia respiratoria asociada al suefio
que aparece en diferentes enfermedades pul-
monares cronicas puede justificar la realiza-
cién de un estudio de suefio, asi como el uso
de diferentes métodos terapéuticos como el
aporte suplementario de oxigeno o el uso de
la ventilacion con presion positiva no invasi-
va durante la noche.

Enfermedad obstructiva pulmonar

Los nifios con patologia pulmonar obstructiva
crénica, como la fibrosis quistica, displasia
broncopulmonar o asma, presentan con mayor
frecuencia una arquitectura del suefio alterada
secundaria a alteraciones respiratorias.

Durante la fase REM del suefio tienen una
mayor tendencia a la desaturacion que otros
nifios. La irritacion traqueal, debida a la dis-
minucién del aclaramiento mucociliar y la
aparicion de sibilancias, provoca apneas y
despertares en vez de tos. Pueden aparecer
también alteraciones en el control de la ven-
tilacion debido a alteraciones en la funcion
de los quimiorreceptores periféricos.

Deformidades de la pared toracica

En adultos se ha demostrado la relacion entre
la cifoscoliosis, el grado de restriccion pulmo-
nar y el aumento de la hipoventilacion con la
aparicion de un mayor nimero de desatura-
ciones durante la fase REM del suefio (debido
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a la hipotonia muscular y al descenso de la
movilidad de la pared torécica).

Aunque hay pocos estudios en nifios, en
determinadas patologias con deformidad
importante de la pared toracica, como en la
acondroplasia, se ha demostrado que apare-
cen un nimero mayor de alteraciones respira-
torias durante el suefio (episodios de desatu-
racién leves, hipoxemia...).

Enfermedades neuromusculares

En los nifios con distrofia muscular de
Duchenne es frecuente que, previamente a
la aparicion de insuficiencia respiratoria
durante la vigilia, aparezca una hipoventila-
cion importante durante la fase REM del
suefio, por el aumento progresivo de la debi-
lidad muscular, que se hace mas importante
durante esta fase del suefio. Estos nifios pre-
sentan ademas una mayor tendencia a la des-
aturacién con presencia de apneas centrales
y una mayor incidencia de apneas obstructi-
vas.

Recomendamos realizar una pulsioximetria
nocturna anual desde el momento en que el
paciente inicie una patologia restrictiva y
hasta que tenga una capacidad vital del 60%;
a partir de ese momento se debe realizar un
registro de saturacion cada 6 meses y una poli-
somnografia anual.

En los pacientes con debilidad muscular en los
que aparecen ya signos de insuficiencia respira-
toria se ha objetivado una mejoria en el inter-
cambio gaseoso y en la sintomatologia con el
uso de la ventilacion con presion positiva no
invasiva via nasal durante la noche, aunque no
una mejoria en la funcién pulmonar.

El uso de esta ventilacién mecanica de sopor-
te debe ser una eleccién personal, siendo pre-
ciso realizar en ocasiones incluso una tra-
gueostomia.
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