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Prefacio

En 1991 se constituy6 oficialmente
dentro del seno de la Asociacién Espafio-
la de Pediatria, el «Grupo de Trabajo» pa-
ra el Estudio y Prevencién de la muerte
stbita del lactante, con la intencién de di-
vulgar el complejo tema del SMSL den-
tro de la sociedad (médica y civil), desmi-
tificar su existencia y aunar los esfuerzos
multidisciplinares de las diferentes espe-
cialidades implicadas: pediatras, forenses,
patélogos, epidemidlogos, neurofisilogos,
bioquimicos, investigadores, psiquiatras,
psicologos, enfermeras, trabajadores so-
ciales, etc. Es por ello que en 1996, el es-
fuerzo y dedicacién de la mayoria de los
integrantes del «Grupo de Trabajo», jun-
to con otros profesionales sensibilizados
por el SMSL, permiti6 la publicacién de
un «Libro Blanco sobre el SMSL», el pri-
mero escrito en castellano, que ofreci6 una
actualizada revisién de la mayorfa de te-
mas relacionados con el SMSL y aporté
los diferentes protocolos para el estudio
de las victimas por una muerte stibita o
para la seleccion de la poblacién de ries-
go aumentado a padecer un SMSL. La
paulatina difusién de este Libro Blanco
entre la mayoria de pediatras, forenses,
especialistas, enfermeras, familias afecta-
das y personas interesadas por el SMSL,
ha permitido un mejor conocimiento y ac-
titud frente a los nuevos casos de muerte
sibita del lactante, en nuestro pais.

En 1997, la ESPID (Sociedad Euro-
pea para la Prevencion de la Muerte In-

fantil), celebré en Barcelona su Congreso
Internacional y a la vez la ALAPE (Aso-
ciacién Latinoamericana de Pediatria) or-
ganizé6 el T Simposio Satélite sobre el
SMSL, que permitié difundir entre los
paises latinoamericanos el Libro Blanco y
emplearlo como referencia para trabajar
sobre el estudio y prevencion del SMSL
en aquellos paises.

La gran aceptacién que tuvo el Libro
Blanco en su primera edicién y las nume-
rosas peticiones del mismo, que desde su
difusién nos han llegado, recomend6 que
en la Reunién Administrativa Anual que
celebr6 el «Grupo de Trabajo» durante el
Congreso de la AEP de 2001, en la ciudad
de C4diz, se decidiera hacer una reedicién
actualizada del «Libro Blanco sobre el
SMSL».

AUTORES

La edici6n actual, repite la mayoria de
capitulos de la anterior edicién, que han
sido revisados y actualizados por sus res-
pectivos autores y colaboradores. Ademads
se han incorporado nuevos capitulos re-
dactados por expertos en su campo, como
son el capitulo que hace referencia a la
marcada disminucién de la incidencia del
SMSL gracias a las Campafias Nacionales
que a nivel internacional han difundido
consejos preventivos ambientales, ficiles
de implantar en aquellos hogares con un
recién nacido (dormir sobre la espalda,
evitar el tabaquismo durante la gestacién
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y la lactancia, evitar el sobrecalentamien-
to, fomentar lactancia materna), el capi-
tulo sobre la situacién del SMSL en los
paises latinoamericanos y por tdltimo, el
capitulo que hace referencia al abuso in-
fantil y SMSL.

ORGANIZACION Y CONTENIDO

La edicién actual, estd estructurada en
2 partes. La primera de ellas, lo constitu-
yen los 18 capitulos que describen am-
pliamente temas diferenciados en relacién
con el SMSL.

La segunda parte comprende 4 sub-
apartados, que recogen el primero de ellos
los protocolos o pautas aprobadas por el
«Grupo de Trabajo», que han sido revi-
sados (as). Se ha afiadido un anexo que ha-
ce referencia a un Protocolo de autopsia
internacional estandarizado para el estu-
dio del SMSLy el anexo de Concenso pa-
ra la Reduccién del riesgo en sindrome de
muerte stbita del lactante (SMSL) acor-
dado por el Comité en Sindrome de muer-
te suibita del lactante de la Asociacién La-
tinoamericana de Pediatria (ALAPE). El
siguiente subapartado recoge los Datos de
Organizacién del «Grupo de Trabajo del
SMSL de la AEP» y se ha afiadido otro
anexo con la composicién detallada de los
componentes del Comité del SMSL en la
ALAPE. El tercer subapartado, recoge los
comunicados oficiales del «Grupo de Tra-
bajo» aparecidos en publicaciones oficia-
les desde la edicién anterior del Libro
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Blanco hasta la actualidad. El cuarto sub-
apartado, recoge los Folletos publicados
sobre el SMSL para su difusién, a los que
se ha afiadido copia del Folleto divulga-
tivo de la nueva Asociacién de Padres afec-
tados por el SMSL de la Comunidad de
Madrid legalizada en 1999 y la reproduc-
cién del poster y del folleto empleados pa-
ra la Campafia Nacional que el «Grupo de
Trabajo de la AEP» us6 en Octubre de
2.001, con el lema <PONLE A DORMIR
BOCA ARRIBA».

Mencién especial, merece la magnifi-
ca Introduccién a la presente edicion, re-
dactada por el actual Presidente de la AEP,
Profesor Alfonso Delgado Rubio, que re-
fleja la inestimable colaboracién que la
Junta Directiva de la AEP, siempre ha
brindado a su «Grupo de Trabajo» para el
Estudio y Prevencion del SMSL.

Por dltimo agradecer el entusiasmo y
esfuerzo de los diferentes autores y cola-
boradores en la redaccién de los capitulos
y anexos que se les encomendo, en la pre-
sente edicién del Libro Blanco, que ayu-
dard a erradicar el SMSL en nuestro pais
y en los paises de Latinoamérica.

Dr. Frederic Camarasa Piquer
Coordinador del «Grupo de Trabajo
para el Estudio y Prevencion de la
Muerte Siibita del Lactante de la
Asociacion Espaiiola de Pediatria»
(G.E.PM.S.L. dela A EP)



Introduccion

A. Delgado Rubio

Catedritico de Pediatria y Puericultura de la Universidad del Pais Vasco.

Presidente de la Asociacién Espafiola de Pediatria.

El sindrome de muerte stibita del lac-
tante (SMSL) constituye la situacién més
estresante que pueden enfrentar los pa-
dres en el hecho de perder a un hijo, que
por si mismo, supone una vivencia tan
antinatural como desgarradora. El que
una madre acuda feliz a la cuna de su hi-
jo, lleno de vida cuando lo dejé, para co-
gerlo en sus brazos, se percate (tardard
mucho en hacerlo) de que estd muerto,
constituye una experiencia que proba—
blemente no tiene parangén entre las
desdichas que puedan acontecer a los
humanos.

Sin embargo esta situacién se repite
cada dfa cientos, quizds miles de veces, en
todos los paises del mundo. Este hecho ha
llevado a que el SMSL constituye la pri-
mera causa de muerte en el primer afio de
vida en los paises desarrollados.

E1 SMSL supone, por razones obvias,
una enorme preocupacién mundial y en
los tltimos decenios del siglo XX se han
sentado las bases y se han puesto en mar-
cha estudios epidemiolégicos, clinicos,
neurofisolégicos, anatomopatolégicos, etc.
que estdn permitiendo un mejor conoci-
miento del SMSL y de los factores rela-
cionados con el mismo.

La definicién del SMSL ha ido evolu-
cionando a lo largo del tiempo a medida
de que los factores implicados van siendo
mejor conocidos y probablemente este di-

namismo corre paralelo con la verosimili-
tud de las etiologias barajadas hasta tal
punto que puede ser una entidad de etio-
logia multifactorial.

El diagnéstico de SMSL debe ser muy
preciso y en este sentido se debe extremar
el rigor al plantear unos protocolos ne-
crépsicos muy exigentes y a la necesidad
de hacer un diagnéstico diferencial am-
plio y correcto con los cuadros de muer-
tes imprevistas que pueden presentar ca-
racteristicas similares en el SMSL.

La Asociacién Espaiola de Pediatria
(AEP), como lo han hecho otras Socieda-
des Cientificas, preocupada por la inci-
dencia y trascendencia del SMSL en nues-
tro pais, lleva afios desarrollando estudios
a través de su «Grupo de Trabajo para el
Estudio y Prevencién de la Muerte Su-
bita del Lactante» a fin de conocer la real
incidencia de esta entidad en nuestro me-
dio; de desentrafiar los factores de riesgo,
de dar a conocer este cuadro entre los pro-
fesionales sanitarios y sobre todo de dar
los consejos y normas orientadas a dismi-
nuir y, ojald, a hacer desaparecer el SMSL
en nuestro medio.

Se trata de un esfuerzo multidiscipli-
nary multicéntrico en el que estamos to-
dos implicados, pero de forma més con-
creta los expertos en el tema. Este libro
que me honro en presentar es el esfuerzo
de una serie de autores que abordan el
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SMSL desde distintas vertientes a fin de
dar una visién completa de esta entidad
que sigue siendo una terrible amenaza pa-
ra la vida en los primeros meses de la exis-
tencia de nuestros nifios.

Los avances en el conocimiento del
SMSL han permitido precisar qué medi-
das tan elementales como: poner a los ni-
fios a dormir boca arriba; evitar el taba-
quismo por parte de los padres durante
el embarazo y tras el nacimiento; evitar
los colchones blandos, el sobrecalenta-
miento, dormir en la misma cama de los
nifios y promover la lactancia materna son
normas que aplicadas de forma sistema-
tica constituyen la mejor profilaxis del
SMSL.

Xiv

Todos los Pediatras debemos actuar,
una vez mds, como educadores sanitario y
difundir estos consejos para que se incor-
poren a la cultura sanitaria de la poblacién,
ya que de su aplicacién se obtendrén ex-
celentes resultados.

Queremos por tltimo expresar nues-
tro agradecimiento al Dr. Frederic Ca-
marasa, Coordinador del Grupo de Tra-
bajo del SMSL de la AEP por su labor de
muchos afios, por su dedicacién y entu-
siasmo renovados ya que junto al resto de
los componentes del grupo nos brindan
un libro que marcard un hito en el cono-
cimiento y sobre todo, lo que es mds im-
portante, en la prevencién del Sindrome
de Muerte Stbita del Lactante.



1. Evolucion del sindrome de la muerte
subita del lactante en los paises
desarrollados. Situacion actual en Espaia

F. Camarasa Piquer

Coordinador del «Grupo de Trabajo» para el Estudio y Prevencién de la Muerte Stbita del
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EL SMSL EN LOS PAISES DESARROLLADOS

Uno de los hechos mds desesperantes
que puede suceder a unos padres es per-
der a su hijo por el sindrome de la muer-
te stbita del lactante (SMSL); el nifio, cu-
ya salud saltaba a la vista, es encontrado
muerto en su cuna.

Se sabe que el SMSL (SIDS en inglés)
es un problema universal y grave. A pesar
de todas las investigaciones realizadas en
los tltimos afios, permanece impredeci-
ble e imprevisible. Sin embargo no es una
situacién nueva. Quizés la primera refe-
rencia se remonte al Antiguo Testamen-
to, con el juicio del Rey Salomén. Una
buena descripcién histérica de la evolu-
ci6n del problema de la antigiiedad a nues-
tros dias aparece en el articulo de Rusell-
Jones(V.

La historia del SMSL ha tenido varios
periodos. Un primer tiempo previo a la re-
volucién industrial, en que estuvo inad-
vertido debido a las duras condiciones so-
ciales y a la altisima mortalidad infantil®.
Con el paso del tiempo (1950-1980), gra-
cias a los progresos médicos, decreci6 la
mortalidad infantil mientras que el SMSL
permanecia con cifras de incidencia in-
amovibles (alrededor del 3 por 1.000 de
nacidos vivos) (Fig. 1), apareciendo como

la primera causa de muerte en los nifios
menores de un afio®.

En una segunda fase, segunda mitad
del siglo XX, los hallazgos de alargamien-
to del timo, crearon la teoria del «status
timo-linfdtico», atribuyendo la muerte a
asfixia por engrosamiento y alargamiento
del timo. Este sindrome se atribufa a la
falta de respuesta frente a estimulos no-
civos. Los pat(’)logos cuestionaron este
diagnéstico, cuando se comprobé que ni-
flos que murieron por traumatismos u
otras causas, también tenfan el timo agran-
dado. A pesar de todo, esta causa fue acep-
tada hasta pasados los afios 1940, tratan-
do alos nifios mediante radiacién timica®.

La radiacién profildctica del timo es-
tuvo de moda para todos los recién naci-
dos. Por suerte este tratamiento dejé de
utilizarse, ya que se ha descrito la apari-
cién de carcinoma de tiroides subsiguien-
te a la radiacién timica®.

La tercera etapa corresponde a las te-
orfas del infanticidio (ahogamiento) y as-
fixia del nifio, con los padres como prin-
cipales responsables. Hay que sefialar que
en las primeras décadas del siglo era bas-
tante frecuente que los lactantes durmie-
ran en la misma cama de los padres -aun-
que menos, en las altas capas sociales-, por
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FIGURA 1. Distribucién por edades (en dias) del nii-
mero de muertes por SMSL, comparado con otras
causas de muerte distintas al SMSL, en el primer
afio de vida. La incidencia de casos de SMSL se
mantiene estable, mientras que las otras causas de
muerte van disminuyendo en el transcurso de los
afios. (Tomado de Peterson, cita 3).

lo que si aparecia un nifio muerto por la
mafiana, se asumia que habia sido por as-
fixia. Esta teorfa dura hasta la década de
los 50. Es en esta fase cuando mediante
series de necropsia cuidadosamente con-
troladas por tres jueces, Werne, Garrow y
Adelson, se empieza a buscar una expli-
cacion fisiolégica a esas muertes, estable-
ciéndose claras diferencias entre muerte
violenta y muerte stibita. Por otro lado, en
esta época se publicé un articulo que se-
fialaba la dificultad de ahogarse y/o asfi-
xiarse accidentalmente un lactante de dos
o tres meses, no encontrando aumentos
del CO:; ni caidas en el Os de nifios tapa-
dos solamente por mantas®.

En la década de 1950 se empieza a do-
cumentar la muerte de los nifios falleci-
dos y se reconoce la necesidad de investi-
gar este hecho por la comunidad cienti-
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fica. En la década de los afios 60 se inicia
la investigacién descriptiva de las carac-
teristicas patoldgicas de los informes de
las necropsias(™.

En 1963, en la ciudad de Seatle
(EE.UU.) se celebra la Primera Confe-
rencia sobre Causas de la Muerte Subita
del Lactante; fue escenario de una amplia
concentracién de cientificos, venidos de
diferentes puntos del planeta, con un ob-
jetivo comtin: el intercambio de informa-
cién y puntos de vista acerca de la muerte
stibita en los primeros meses de la vida;
constitufa el primer intento a gran escala
de abordar este problema, partiendo del
didlogo multidisciplinar que supone la pre-
sencia de pediatras, patélogos, forenses,
virélogos, bacteri6logos, bioestadistas,
etc.®. El National Institute of Health de
EE.UU. convocaba seis afios mds tarde, en
1969, el Segundo Congreso Internacional
del SMSL. Fue un afio bdsico y clarifica-
dor, puesto que se llega a un acuerdo so-
bre la definicién del SMSL y asimismo se
establece la necesidad de desarrollar un
protocolo estandar de necropsia; ademads
se reconoce la necesidad de investigar so-
bre la apnea infantil en lactantes diagnos-
ticados de near-miss o muerte stbita re-
sucitada®, lo que actualmente se denomi-
na episodio aparentemente letal.

Hasta 1972 abundan las ideas sobre
posibles causas del SMSL y fue cuando
Steinscheider publica un informe de in-
vestigacién en el que relaciona las apneas
prolongadas durante el suefio en nifios con
episodios de near-miss, que posterior-
mente murieron de muerte sibita. A con-
secuencia de ello se inicia la monitoriza-
cién cardio-respiratoria domiciliaria y se
dedica especial atencién a detectar tras-
tornos que actiden en los centros cardio-
respiratorios ubicados en el tallo cerebral



y en el seno carotideo, que pueden con-
ducir a apneas prolongadas y causar la
muerte9),

Es en esta fase cuando se empieza a
desarrollar la legislacién respecto al tema
en los paises avanzados. En 1972 se cele-
braen EE.UU. el Primer Congreso de In-
vestigacién sobre el Sudden Infant Death
Sindrome (SIDS) (SMSL adaptado al cas-
tellano) que dard lugar en 1974 al Decre-
to sobre SIDS, que crea programas de ase-
soramiento a las familias con casos de
SMSL y facilita la divulgacién de mate-
riales educativos que sirvieron para pro-
teger a los padres del injusto hostigamiento
a que la sociedad les sometia cuando mo-
ria un nifio en estas circunstancias. El De-
creto también estableci6 programas de in-
vestigacién biomédica sobre causas y pre-
vencién del SMSL a través de organismos
oficiales del pais®.

En 1978 la Academia Americana de
Pediatria (AAP), aprueba el uso de moni-
tores de apneas a domicilio, bajo la su-
pervisién de profesionales médicos?.

Con el fin de precisar los conoci-
mientos, se crey6 conveniente coordinar
esfuerzos a nivel internacional en un in-
tento de comprobar cada una de las di-
versas hipétesis que intentaban explicar el
cuadro y que se referfan a muy diversos
6rganos y sistemas.

Los resultados fueron expuestos en
una reunién celebrada en Baltimore en
1982. Aunque se aportaron muchos datos
de interés, los trabajos resultaron en con-
junto decepcionantes. Distaba mucho de
poderse establecer la etiologia cierta del
proceso, multiplicindose, en cambio, los
interrogantes sobre nuevas causas, apenas
consideradas hasta entonces.

Emery ilustraba en aquella reunién de
Baltimore, con un curioso diagrama, los

mecanismos tltimos que conducen final-
mente a la muerte, tanto en nifios con
SMSL como en otros nifios (Fig. 2). En él
se mostraba cémo las mas diversas patolo-
gias confluyen en un circulo letal que, a
modo de remolinos, se originan a partir del
fracaso de las funciones esenciales para el
mantenimiento de la vida: la funcién car-
diaca, la respiracién y la funcién regula-
dora propia del sistema nervioso central?.

Se han avanzado cientos de hipétesis
para explicar estas muertes restantes, fre-
cuentemente sin apoyo experimental 0 $6-
lo con pruebas incompletas y sin corro-
borar13),

En 1986 la Academia Americana de
Pediatria publicé una Declaracién de Con-
censo, dedicada a cuestiones fundamen-
tales sobre SMSL como la apnea infantil
y la monitorizacién domiciliariad4.

En Europa, durante la década de los
80, cada aflo morian alrededor de 10.000
lactantes por el SMSL, lo cual, unido al
progresivo descenso de sus indices de na-
talidad, mereci6 una especial atencién de
la Comisién de Salud Pudblica de la Unién
Europea. Con la intencién de abordar es-
te importante tema en Europa, en junio
de 1991 se celebrd, en la ciudad francesa
de Rouen, el Congreso de Fundacién de
la ESPID (Sociedad Europea para el Es-
tudio y Prevencion de la Muerte Infantil)
(Fig. 3). Congresistas de todo el mundo
se reunieron con la intencién de juntar el
esfuerzo multidisciplinar (pediatras, pa-
télogos, forenses, epidemiélogos, neuro-
fisi6logos, bioquimicos, investigadores, psi-
c6logos, psiquiatras, etc.) y multinacional
que permitiera atender mds eficazmente
los variados aspectos del SMSL en Eu-
ropay en el resto del mundo®.

Los estudios emprendidos han per-
mitido lograr definiciones comunes, es-
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FIGURA 2. Diagrama de los mecanismos etiopatdgenos que pueden conducir a una muerte sabita del lac-
tante (Tomado de Emery, cita 12).

tandarizar las evaluaciones de los datos
epidemiolégicos, clinicos, psicoldgicos y
de los hallazgos post-mortem. La ESPID
se encarga de divulgar toda la informacién
obtenida con el propésito de encontrar
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«estrategias de prevencién» comunes a to-
dos los paises. Estos esfuerzos se concen-
tran en el periodo infantil de la vida com-
prendido desde la primera semana hasta
los 12 meses de edad, incluyendo todas las



EUROPEAN SOCIETY
FOR THE STUDY AND
PREVENTION OF
INFANT DEATH

FIGURA 3. Anagrama de la E.S.PLD. (Sociedad
Europea para el Estudio y Prevenci6n de la Muer-
te Infantil).

causas de mortalidad, sin restringirse s6-
lo al SMSL. Dentro de su actividad la ES-
PID colabora con todas las sociedades
cientificas existentes para mejorar la mor-
bilidad y mortalidad infantiles.

La ESPID, desde su Congreso de fun-
daci6n, cada afio ha organizado un Con-
greso Anual; Espafia —en Barcelona—, aco-
gi6, en 1997, el VII Congreso Internacio-
nal de la ESPID, con el lema «De la Epi-
demiolgia a la Biologia Molecular en el
SMSL»16),

La ESPID y el colectivo de especia-
lidades médicas que trabajan para erradi-
car la MSL en el mundo ya tienen, des-
de 1997, una publicacién propia, llamada
Sudden Infant Death Syndrome and In-
fant Mortality, que se edita en Nueva York
con una periocidad trimestral y que pre-
tende recopilar todos los trabajos multi-
disciplinares para su difusién mundial@?.

PROGRESOS EN EL ESTUDIO Y
PREVENCION DEL SMSL EN EL MUNDO
Desde 1991 el SMSL se define clini-
camente como «la muerte inesperada de
un lactante que permanece inexplicada
después de una minuciosa investigacion
del caso que incluye realizacién de una au-
topsia completa, examen del lugar de la
muerte y revisién de la historia clinica pre-

via». Cuando se dio esta definicién, dos
cosas quedaron muy claras, por un lado la
necesidad de diagnosticar una causa de
muerte desde el punto de vista morfol6-
gico —aunque clinicamente no se hubie-
ra sospechado-y, por otro, la imposibili-
dad de encontrar la etiologfa en muchos
casos; debia llegarse al diagndstico de
muerte stibita por exclusién de otras cau-
sas, después de la préctica de una ne-
cropsia minuciosa®.

Los patolégos siguen siendo protago-
nistas importantes para facilitar un diag-
néstico de exclusion del SMSL y definir
los grupos de riesgo para una futura pre-
vencién de nuevos casos, a partir de una
clasificacién anatomo-patoldgica de los fa-
llecidos autopsiados (Fig. 4). Ademds es
preciso clasificar cada una de las muertes,
hacer una evaluacién que permita obje-
tivamente establecer el significado de ca-
da una de las lesiones observadas, sean im-
portantes o minimas. No es nada facil ser
objetivos en la interpretacién de hechos
histol6gicos y menos todavia cuando hay
que admitir como alteraciones normales
en un importante ndmero de casos (40%
aproximadamente), que habian estado si-
lentes desde el punto de vista clinico. De-
be tenerse siempre presente que en toda
muerte ha de encontrarse la causa funda-
mental, la causa inmediata, la causa ulti-
ma y los factores contribuyentes, en mu-
chas ocasiones dificiles de definir, sé6lo a
partir del estudio anatomo-patolégico.
Existe un tridngulo de interaccién entre
el desarrollo del lactante, su situacién in-
munolégica peculiar y las noxas que le
afectan, hechos que condicionan su res-
puesta particular y letal. En cualquier ca-
so, éstos son los puntos mas importantes
que se han de estudiar en el examen post-
mortem. Pero éste tridngulo fatal, donde
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FIGURA 4. Diagnéstico diferencial de la muerte stibita inesperada del lactante. La necropsia es necesaria
para excluir anomalfas congénitas o adquiridas, aunque no diagnosticadas clinicamente.

el estudio inmunolégico es cada vez més
importante en relacién con las infecciones
latentes o con poca manifestacién sinto-
matolégica, no puede avanzar sino es en
relacién al estado neurofisiolégico con-
dicionado por el desarrollo del sistema ner-
vioso central19),

La mayor dificultad para la clasifica-
cién reside en la valoracién de los datos
histolégicos del grupo de lactantes que
presentan lesiones correspondientes a la
llamada «gray zone» por el grupo ameri-
cano, queriendo significar que en ocasio-
nes no hay suficiente traduccién morfol¢-
gica, o que son lesiones que no han teni-
do expresion clinica antes del desenlace
inesperado, o que existe una etiologfa mul-
tifactorial que escapa a nuestras posibili-
dades diagnésticas. En definitiva, hay que
decidir en cada situacién si una lesién mi-
croscopica es lo suficientemente severa
como para haber causado la muerte.

Desde que se celebré en 1963 la pri-
mera conferencia internacional sobre la
etiologia del SMSL, se han venido reali-
zando vastas investigaciones, sin poder de-
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terminarse la(s) causa(s) dltima(s) que lo
origina(n), por lo que actualmente se con-
sidera el SMSL como un proceso multi-
factorial, que trastorna la respiracién y con-
duce a una muerte inesperada. Hoy en dia
es imposible hablar de una concreta y tini-
ca causa del SMSL. Los mecanismos se-
guramente son miiltiples y aparecen ne-
tas diferencias entre los resultados de unos
investigadores y otros probablemente de-
bido a muchas razones, entre las que estd
la dificultad para establecer casuisticas que
sean comparables.

La figura 5 intenta sintetizar un es-
quema integrador de los diferentes facto-
res —biolégicos y epidemiolégicos— que
pueden conducir al SMSL9.

Relacionando factores y teorias, se
puede decir que estos nifios presentan una
serie de cambios tisulares, coherentes con
hipoxia crénica, en dreas del tronco ce-
rebral influyentes en la regulacién neuro-
vegetativa, que originaria alteraciones del
ritmo cardfaco, de la funcién respiratoria
y otras a niveles regulados por el sistema
nervioso vegetativo que, junto con otras




Hipotesis del control cardiorrespiratorio en el SMSL
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FIGURA 5. Hipotesis de los mecanismos etiopatégenos que pueden conducir a un sindrome de muerte sd-

bita del lactante (SMSL).

situaciones externas —posicién prono al
dormir, infeccién viral, estres térmico,
etc.—, pueden provocar la muerte.

La teorfa cardio-respiratoria es la que
sigue manteniéndose en vigor apoyada en
diversos hallazgos, como son la persisten-
cia de sinapsis inmaduras en la microes-
tructura del sistema reticular activador, dis-
minucién en los mecanismos del arousal
(despertares) en lactantes que han pre-
sentado un episodio aparentemenete letal
(EAL), alteraciones en neuronas catecola-
minérgicas a nivel de las dreas medulares
C2m y C2l y del niicleo central de la mé-
dula oblongata, gliosis del tronco cerebral
que afecta al nicleo ambiguo, niicleo del
motor dorsal del vago y nicleo del tracto
solitario. Ultimamente estas hipétesis se
han corraborado en hallazgos neurobiol6-
gicos (factores neuroendocrinos), fruto de
estudios histoldgicos post-mortem, que han
demostrado la existencia de un patrén de
inmadurez morfolégica de diversas es-
tructuras del sistema nervioso central, in-
cluyendo los centros cardio-respiratorios
ubicados en el tronco cerebral @,

La participacién de los expertos en bio-
logia molecular, en un periodo no dema-
siado largo, obtendrén el conocimiento del
sustrato biolégico que permite que, en un
individuo, la respuesta frente a una noxa
sea correcta, mientras que, en otro, no sea
capaz de superarla y producirle su muer-
te. En esta linea de investigacién ya se han
publicado trabajos que permiten intuir una
posibilidad de progreso en la explicacién
de casos de SMSL genuinos, ya que las au-
topsias fueron «blancas». Son trabajos so-
bre los cuerpos neuroectodérmicos de la
via aérea, el estudio sobre la transmisién
de neurotensina cerebral y los avances so-
bre el metabolismo de la 6-glucosa-fos-
fatasa(16),

Existen numerosos datos bibliogrifi-
cos®-%) en los que parece indiscutible una
asociacién estadisticamente significativa
entre la postura en dectibito prono al dor-
mir de los lactantes y el SMSL. Lo mismo
ha ocurrido con el excesivo arropamiento
y calor ambiental (sobrecalentamiento o
estres térmico); también con el habito ta-
baquico de la madre antes y después del
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FIGURA 6. Reduccién de las tasas de mortalidad por
el SMSL, en los paises que han realizado «campa-
fias nacionales divulgativas», recomendando el cam-
bio de postura de dormir «boca arriba». Las esta-
disticas indican que todos los paises han reducido a
m4s de la mitad su incidencia de SMSL.

parto y con que el nifio comparta la ca-
ma con un adulto. El cambio de que los
lactantes duerman en «dectibito supino»
y el evitar los anteriores factores relacio-
nados con su entorno se ha acompafiado
indefectiblemente de disminucion de las
tasas de mortalidad por el SMSL. De aqui
que se ha divulgado la necesidad de acon-
sejar el dectibito supino durante el suefio,
evitar el sobrecalentamiento del lactante
y suprimir el hébito tdbaquico en el am-
biente del nifio, al ser factores preventi-
vos para evitar el SMSL.

Todos los paises que han desarrollado
campafas nacionales recomendando es-
tos consejos, a medida que han quedado
implantados, se ha reducido a mds de la
mitad la incidencia del SMSL (Fig. 6)2%.

El impacto causado por la muerte si-
bita de un lactante sobre las familias y so-
bre la sociedad es mds grave que el que
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FIGURA 7. Anagrama de SIDS EUROPE que agru-
pa a todas las fundaciones nacionales de familias
afectadas por el sindrome de la muerte stbita del
lactante en los paises europeos.

cabria suponer por el nimero de casos.
Son numerosos los paises que, desde ha-
ce aflos, cuentan con fundaciones nacio-
nales dedicadas exclusivamente al SMSL,
que aunan los esfuerzos interdisciplina-
rios que permitan abrigar la esperanza de
llegar a identificar a las victimas poten-
ciales del SMSL vy sefialar las etapas a re-
correr para su salvacién. Folletos infor-
mativos destinados a las familias afectadas
por el SMSL han sido editados por cada
una de las fundaciones nacionales del
SMSL. SIDS Europe (Fig. 7) agrupa a to-
das las fundaciones nacionales de Euro-
pa. Sus principales atribuciones coinciden
con las de la Fundacién SMSL (SIDS)
americana, que en 1988 celebr6 su 25 ani-
versario de constitucién (Tabla I).

Dentro de sus logros, destaca que
cuando se comunica a unos padres que su
hijo ha fallecido victima del SMSL, la ma-
yoria saben de qué se trata. Afirma tam-
bién que de los casos de SMSL que han
tenido durante este periodo, la gran ma-
yorfa presentan caracteristicas epidemio-
légicas, clinicas y patolégicas comunes.
Concluyen con recomendaciones bdsi-
cas20),



TABLA I. Principales atribuciones de las «fundacio-
nes nacionales de familias» afectadas por el sin-
drome de muerte stbita del lactante (SMSL)

1. Divulgar el tema del SMSL dentro de la so-
ciedad

2. Recomendar a las familias afectadas de la re-
alizacién de una autopsia a todos los lactan-
tes que fallecen de forma inexplicable, que

permitird usar correctamente el término
SMSL

3. «Humanizar el trato» ante una muerte siibi-
ta de lactante

4. Apoyo a las familias afectadas en el momen-
to del fallecimiento y también después

5. Asesoramiento a los padres afectados ante un
nuevo hijo

6. Apoyo econémico para la investigacién

Contactos entre las fundaciones nacionales

de padres afectados por el SMSL

8. Integrarse en la familia internacional de fun-
daciones de SMSL del mundo (con un pre-
sidencia y una secretaria general, actualmente
vigentes y operativas)

Evolucion del SMSL en Espaiia

En 1986, se realiz6 por primera vez en
nuestro pais, en 5 hospitales pediétricos,
un estudio conjunto protocolizado para la
seleccion de la poblacién infantil de ries-
go a presentar una muerte subita y su in-
clusién en un «programa de vigilancia car-
dio-respiratoria domiciliaria». El estudio,
fue muy util desde el punto de vista clini-
co, pero a la vez permitié comprobar la
precaria situacién que el tema del SMSL
tenfa en Espafia®?.

Antes de este estudio la atencién por
el tema habfa sido escaso en nuestro pais
, algunos trabajos publicados de «puesta
al dia» —revisiones bibliogréficas— y uno
solo, de casuistica —revisién por anatomo-
patélogos—25). E] SMSL se mencionaba

brevemente en los tratados de pediatria
espafioles —en letra pequefia y dentro de
los apartados de misceldnea—. Las priori-
dades asistenciales que ha tenido la Sa-
nidad de nuestro pafs conllevé a que los
pediatras espatfioles conocieran lo minimo
sobre esta compleja entidad y se le dedi-
caba una escasa atencién®9.

Segn la Clasificacién Internacional
de Enfermedades (CIE) de la OMS, se-
guin sea por causa respiratoria, infecciosa,
malformacién, accidente, perinatal tardia,
SMSL o mal definida, observamos que la
incidencia por el SMSL en la mayoria de
paises de la Unién Europea, revela un pro-
gresivo aumento de su tasa de incidencia
(entre 1,5 a 2 por 1.000 nacidos vivos), que
la ha convertido en la primera causa de
muerte del periodo postnatal en aquellos
paises. En cambio, en Espafia, observa-
mos 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 muer-
te del periodo postnatal®.

Aplicando en Espafia el ratio prome-
dio de incidencia de mortalidad por el
SMSL de los paises industrializados —de
1,5 a 2 por 1.000 de nacidos vivos—, cada
aflo moririan alrededor de 900 lactantes
por el SMSL en nuestro pais, que cons-
trasta con el apenas centenar de casos que
se contabilizan cada afio, situacién que no
se puede aceptar como real y que posi-
blemente cambiaria si se realizara un es-
tudio necrépsico sistematico y obligado
ante toda muerte stbita infantil9),

El estudio clinico de 1986 permitié
que en 1987, dentro de la Reunién Anual
de la AEP —en Cérdoba—, se celebrara la
primera mesa redonda sobre SMSL®7 y
desde entonces el interés por el tema ha
ido paulatinamente en aumento(3-53),



SMSL

FIGURA 8. Anagrama del «Grupo de Trabajo» pa-
ra el Estudio y Prevencion de la Muerte del Lac-
tante de la Asociaciéon Espafiola de Pediatria
(GEPMSL de la AEP).

La Asociacién Espaiiola de Pediatria
(AEP), en 1991, fomenté que dentro de
su seno quedara formalmente constitui-
do, un «Grupo de Trabajo» para el Estu-
dio y Prevencion de la Muerte Stbita del
Lactante (GEPMSL de la AEP) (Fig. 8);
en él, estdn representadas las 12 socieda-
des regionales de pediatria de la AEP y se
asumi6 el compromiso de aplicar los di-
versos «protocolos» aceptados por el
GEPMSL, en cada Sociedad Regional de
Pediatria. Dentro del GEPMSL, las es-
pecialidades médicas implicadas con el
complejo tema del SMSL (pediatras, pa-
télogos, forenses, epidemidlogos, bioqui-
micos, neurofisidlogos, investigadores, psi-
colégos, sociblogos, etc.) pueden reunir-
se, intercambiar informacién, recoger da-
tos, promover medidas preventivas y adop-
tar programas de actuacién unificados.

Se hace imprescindible informar a la so-
ciedad -a los padres y a los propios médi-
cos- del amplio contexto que comprende el
tema de la MSL, que permita «humanizar
y normalizar» todo el entorno que se gene-
ra ante un fallecimiento tan inesperado®V.

Durante la reunién anual (Palma de
Mallorca-1991), queds elegido el Comité
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TABLA II. «Grupos Permanentes de Trabajo» de la
ESPID (Sociedad Europea para la Prevencién de
la Muerte Infantil)

Epidemiologfa y Salud Piblica

Teorfas de investigacion fisio-patogenas
Estudios clinicos

Estudios anatomo-patoldgicos
Asistencia psico-social a familias
afectadas

6. Investigacion de biologfa molecular

U= @9 e =

Ejecutivo del GEPMSL de la AEP y tam-
bién se nombraron a los responsables de
los diferentes «grupos permanentes de tra-
bajo», siguiendo las normas de la ESPID
(Tabla II).

En 1994, el «Grup d'Estudi i Preven-
ci6 de la Mort Sobtada del Lactant de la
Societat Catalana de Pediatrfa» organizd,
en Barcelona, aprovechando el marco de
la reunién anual de la AEP, el T Symposium
Nacional sobre SMSL. Desde entonces, ca-
da 2 afios se han celebrado simposios saté-
lites al congreso de la AEP en Santiago de
Compostela (1996), Torremolinos (1998) y
Santa Cruz de Tenerife (2000), aportando
dindmica, experiencia e informaciones con
la intencién de mejorar, paulatinamente, el
nivel de atencién del SMSL y poder obte-
ner resultados en Espafia, que desde ha-
ce aflos ya consiguen la mayorfa de los pa-
ises de nuestro entorno.

Desde 1988 hasta la actualidad, han
sido numerosas las publicaciones de revi-
sién del tema®+49), aportaciones sobre re-
sultados clinicos o epidemiolégicos“1-49);
incluso los libros de texto espafioles de pe-
diatrfa le dedican un capitulo exclusivo y
mas amplio, respecto a anteriores edicio-
nes(47, 48)

El GEPMSL colabora actualmente
con los representantes de las 3 asociacio-



nes de «familias afectadas por el SMSLs»,
que ya se han formado —Catalufia, Murcia
y Madrid- y pretenden estimular la cre-
acién de asociaciones similares en cada
una de las restantes sociedades regionales
de pediatrfa; una vez conseguido este pro-
posito, se podria crear una fundacién na-
cional, con importantes compromisos de
informacién y asesoramiento a las familias
afectadas y de apoyo a la investigacion, co-
mo viene siendo habitual, desde hace afios,
en los paises industrializados.

La aplicacién de los progresos sobre
el tema del SMSL en los paises de nues-
tro entorno les ha permitido disminuir a
mas de la mitad sus cifras de incidencia.
A ello ha contribuido el que sus caracte-
risticas hayan sido ampliamente «divulga-
das» dentro de su sociedad y «desmitifi-
cada» su existencia.

Los propésitos que el GEPMSLde la
AEP quiere transmitir quedan reflejados
en la tabla ITI, en cada uno de los aparta-
dos del «Plan de Estudio y Prevencién de
la Muerte Stbita del Lactante en Espa-
fia»@. El Grupo public6 en 1996 un Li-
bro Blanco sobre SMSL que recopila una
puesta al dia muy exhaustiva del amplio
tema del SMSL, el tinico que se ha escri-
to en castellano y que ha tenido una gran
acogida entre los pediatras espafioles y en
los de habla hispana. Transcurridos 10
afios desde la formacién del GEPMSL de
la AEP, se ha conseguido una marcada
sensibilizacién e interés de la sociedad ci-
vil y del estamento médico en nuestro pa-
1569, En el mes de octubre de 2000, con
el lema «Pénle a dormir boca arriba» (Fig.
9), el «Grupo de Trabajo» de la AEP, con
el patrocinio de firmas comerciales y el
respaldo de las instituciones, realiz6 una
campafa nacional divulgativa con la in-
tencién de transmitir consejos preventi-

TABLA 1. «Plan de estudio y prevencion de la muer-
te subita del lactante en Espaia», aprobado por el
GEPMSL de la AEP

I. Investigacién

* Necropsia obligada de todas las MSL

o Clasificar las MSL segiin los hallazgos ana-
tomo-patoldgicos

* Esclacer y orientar la etiopatogenia de las
MSL

¢ Conseguir cifras de incidencia reales de
MSLy del SMSL

* Obtener el «perfil epidemiol6gico» de las
victimas

II. Prevencion
1. Estudio y atencién de los «grupos de ries-
gO»:
¢ Lactantes y pretérminos sintomdticos
(con episodios de apnea, cianosis o hi-
potonia)

e Hermanos de victimas por un SMSL
(sucesivos o gemelos)

2. Aplicar «scoring epidemioldgico de ries-
go» entre la poblacién recién nacida de las
maternidades

3. Incluir y seguir a la «poblacién seleccio-
nada de riesgo» en «programa de monito-
rizacién cardio-respiratoria domiciliaria»

I1I. Informacién
1. Social:
¢ Divulgacién del tema del SMSL en la
sociedad
e Asesorar a las «asociaciones de padres
afectados»
2. Administrativa:
¢ Coordinacién judicial y médico-forense
ante todas las MSL
3. Médico-sanitaria:
¢ Desarrollar las funciones del «Grupo de
Trabajo» para el Estudio y Prevencién
de la MSL de la AEP, adscrito ala ES-
PID (Sociedad Europea para la Pre-
vencién de la Muerte Infantil)

vos del SMSL®Y. La campafia mereci6 el
Premio ala mejor «Iniciativa en Fomen-
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FIGURA 9. «Pénle a dormir boca arriba», lema de la campafia nacional promovida en Espaiia, por el «Gru-
po de Trabajo» para el Estudio y Prevencién del SMSL de la AEP.

to de la Salud», otorgado por Fundamed-
El Global.

Durante el congreso que la ESPID
celebr6 en Barcelona en 1997, el
GEPMSL organizé el I Simposio del
SMSL®2 con miembros de la ALAPE
(Asociacién Latino Americana de Pedia-
tria), con el fin de cambiar experiencias
entre todos los paises hispano parlantes y
adoptar medidas preventivas en cada pa-
is; durante su transcurso, se formalizé el
funcionamiento del Comité de Estudio y
Prevencién en muerte stbita del lactan-
te de la Asociacién Latinoamericana de
Pediatria (Fig. 10) (ver Anexo 2.4). Bue-
nos Aires (Argentina) acogié el IT Sim-
posio en 1999, en Montevideo (Uruguay)
se celebré el 1T y el 31 de agosto del 2002
se celebré en Florencia (Italia) el IV Sim-
posio Satélite, dentro de la VI Conferen-
cia Internacional SIDS, que reuni6 en la
capital italiana a expertos de todos los pa-
ises, con la intencién de abordar un com-
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FIGURA 10. Anagrama del Comité de Estudio
y Prevencién en Muerte Subita del Lactante
de la Asociacién Latinoamericana de Pediatria
(ALAPE).

promiso de la pediatria mundial, preve-
nir el SMSL. El Comité de la ALAPE
emitié una Declaracién de CONCENSO
para la reduccién del riesgo en SMSL,
que se difundird a todos los paises de la
Asociacién Latinoamericana de Pediatria
(ver Anexo 1.7).
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2. Campanas preventivas que han rebajado
la incidencia de la muerte subita del

lactante

J.E. Olivera Olmedo’, E. Aznal Sainz?, M. Labayru Echevarria’

1Jefe Servicio de Pediatrfa. 2Médico Adjunto. Servicio de Pediatrfa. Hospital Virgen del Camino,
Pamplona. 3Médico Adjunto. Servicio de Pediatria. Hospital Infantil Cruces. Bilbao

El Sindrome de la Muerte Stbita del
Lactante (SMSL) ha sido, hasta hace po-
cos afios, la primera causa de mortalidad
infantil postneonatal, en muchos pafses
occidentales. Las notables diferencias en
su incidencia, entre distintos paises, po-
drfan deberse a incorrectos registros de
mortalidad, o a una falta de uniformidad
de criterios en cuanto al diagnéstico de
muerte sibita del lactante. En la actua-
lidad se conoce que estas diferencias de
incidencia, son reales, y pueden estar en
relacién con distintos hébitos sociales y
de cuidados del entorno préximo del ni-
no.

En la muerte sibita el pediatra siem-
pre llega tarde. Asistimos a una tragedia y
a un fracaso. Por lo tanto, nuestros es-
fuerzos deben ir dirigidos a la investiga-
cién de los mecanismos etiopatogénicos y
al estudio de su epidemiologfa, para su po-
sible prevencion.

La identificacién de los factores de
riesgo; lo que equivale a preguntargqué
nifios son los més expuestos a padecer una
muerte subita?, es algo primordial respecto
a su prevencion.

En 1975, se estableci6 por primera vez
una puntuacién, la de Scheffield™, que va-
loraba datos referentes al embarazo, al par-

to y al perfodo neonatal. Posteriormente
se afladieron otras variables relacionadas
con el primer afio de vida del nifio. Des-
de entonces, se conoce el mayor riesgo re-
lativo para el bajo peso al nacimiento, la
existencia de patologia respiratoria neo-
natal, el bajo nivel socioeconémico de la
madre, la gemelaridad, o el antecedente
de un hermano fallecido previamente por
muerte stibita. Sobre estos factores de ries-
go la capacidad de intervencién por parte
del pediatra, e incluso de las autoridades
sanitarias, es muy limitada.

A finales de la década 1980-90, se pu-
blicaron diversos articulos —procedentes
sobre todo de paises en los que la muerte
sibita representaba, por su alta inciden-
cia, un problema de salud publica— en los
que se relacionaba, de una manera clara,
la muerte sudbita, con una serie de cir-
cunstancias que afectaban al entorno del
nifio y que se identificaron como «nuevos
factores de riesgo».

Estos eran, fundamentalmente: la pos-
tura en dectibito prono, durante el suefio;
el sobrecalentamiento por exceso de ropa
o calor ambiental y el tabaquismo mater-
no, antes y después del parto. En menor
medida, pero también como factores de
riesgo: el compartir la cama con el nifio,
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TABLA L
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[ ] Tasa media anual. Mortalidad después de la campaiia

2222 Afio en que se inici6 la campafia

(Adaptada de A. Jenik)

el uso de colchones blandos y la ausencia
de lactancia materna.

Sobre todo ellos es teéricamente facil
la intervencién piblica, probablemente a
un coste muy bajo, para tratar de evitarlos.

La profusién de trabajos, sobre estos
«nuevos factores de riesgo», en los afios
1990-94 fue sorprendente, pero todavia lo
fue mas, la rara unanimidad en los resul-
tados obtenidos. La postura en prono, el
exceso de calor y el que la embarazada fu-
mara, favorecfan la aparicién de una muer-
te subita. Por el contrario, el evitarlos, dis-
minuia su incidencia®?.

El trabajo de Beal y Finch® y sobre
todo, el trabajo de revisién de todo lo pu-
blicado hasta entonces sobre la postura en
decitibito prono, de Guntheroth y Spiers®
en 1992, termind de clarificar la situacién
y convencer a los todavia incrédulos o ex-
cépticos. Este articulo hacia referencia a
trabajos realizados en siete paises, estan-
do representados cuatro continentes y tres
razas distintas. La probabilidad de pade-
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cer una muerte sibita era, durmiendo en
prono, entre 3,5y 9,3 veces superior que
durmiendo en cualquier otra postura. La
disminucién de la prevalencia del deci-
bito prono se acompafiaba de una dismi-
nucién de la incidencia de muerte sibita,
que oscilaba entre el 20% y el 67%. En
opinién de los autores el abandono del de-
cibito prono supondria una disminucién
del niimero de fallecimientos por muerte
stbita de un 50%.

CAMPANAS INTERNACIONALES

Ante esta evidencia epidemiolégica fue-
ron muchos los paises que pusieron en
marcha campafias de intervencién para evi-
tar estos factores de riesgo. La iniciativa de
estas campafias parti6 de sociedades cien-
tificas, organismos sanitarios locales, o ins-
tituciones de salud piblica nacionales, pe-
ro también de la preocupacién y el esfuerzo
de muchos pediatras sensibilizados con
el problema de la muerte stbita.



TABLAII.

Holanda | N.Zelanda | Noruega

Escocia

Suecia Suiza Francia USA

1987 0,91%o

snooy

1988 4,26%0 2,13%o

0,8%o

1989 suuou suuoy

1,86%0

genes 1,03%o 1,79%o 1,32%o0

1990

1991 P

1992

PrrTes e

1993

snony

1994 0,40%0 1,94%o 0,91%0

0,81%0

0,75%o 0,71%o 0,77%o 0,90%0

1995

1996

1997

[ ] Tasa media anual. Mortalidad antes de la camparia

[ ] Tasa media anual. Mortalidad después de la campaiia

2#%%  Afio en que se inici6 la campafia

(Adaptada de A. Jenik)

La metodologfa usada también ha si-
do muy dispar. Mayoritariamente se han
utilizado los medios de comunicacién pa-
ra hacer llegar la informacién a la socie-
dad. En otras ocasiones, las madres han
sido informadas sobre la campafia en las
maternidades, cuando han tenido un hijo,
y en otros casos, la campaiia ha sido diri-
gida especificamente a los médicos, con
el fin de que fueran ellos los divulgadores
de la informacién.

Respecto al contenido o mensaje de
las campaifias, el abandono de la postura
en prono durante el suefio ha estado
siempre presente, bien de forma exclu-
siva, o acompafiado en muchas ocasiones
con la recomendaciéon de no fumar du-
rante el embarazo y no abrigar al nifio de-
masiado. Mucho menos frecuentes han
sido las recomendaciones sobre no com-
partir la cama con el nifio, no usar col-
chones blandos y evitar la lactancia arti-
ficial.

En las tablas Iy IT se expone el resu-
men de la revision cientifica realizada por
A. Jenik, S. Cowan y D. Vilar de Sardcha-
ga®, en Argentina, sobre la evolucién de
las tasas de mortalidad por muerte sibi-
ta en el periodo 1987-1997, en distintos
paises, y la repercusién que sobre estas ta-
sas han tenido las campafias de preven-
cion, realizadas en cada uno de ellos.

La disminuci6n de la mortalidad por muer-
te stibita ha sido una constante y una venturo-
sa realidad, en todos los paises en los que se han
realizado campariias de prevencion. Las dife-
rencias, entre pafses, pueden explicarse por la
distinta metodologfa y duraci6n de la campafia
y por el mayor o menor grado de impacto lo-
grado, en cuanto a la evitacién de los factores
de riesgo.

Es importante sefialar que los paises
que lo han investigado, han comprobado,
que la disminucién de la mortalidad por
muerte stbita se ha acompanado de una
disminucién de la tasa de mortalidad in-
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fantil global. Esto significa que han muer-
to menos nifios por muerte stbita, pero
no ha aumentado el nimero de nifios
muertos por otras causas, que tedrica-
mente podrian haber estado relacionadas
con los cambios efectuados. En concreto,
con la colocacién de los recién nacidos y
lactantes en dectibito supino o lateral.
En la historia de la humanidad, los lac-
tantes han dormido mayoritariamente en
decibito supino. Desde U.S.A., a media-
dos del siglo pasado, se promociond y acon-
sejo el cambio de postura a dectibito pro-
no, sin medir adecuadamente las conse-
cuencias. Inicialmente, en este pais, exis-
tieron bastantes reticencias sobre el peli-
gro del decitibito prono. Sin embargo, la
Academia Americana de Pediatria, publi-
¢6 en Pediatrics® en 1992 unas concretas
recomendaciones sobre, «dormir sobre la
espalda». En los afios siguientes han sido
varios los informes19-12) sefialando el des-
censo de la mortalidad por muerte subita,
que 7-8 anos después de la recomendacién
inicial de la A.A.P,, se estima en un 40%.

CAMPANAS EN ESPANA
Las primeras actuaciones de tipo pre-

ventivo, en relacién con la muerte stbita,
se produjeron en 1993, promovidos por la
iniciativa de un grupo de pediatras del Pa-
is Vasco y de Navarra. Basicamente estas
medidas consistieron en:

¢ Ladivulgacién, a través de los medios de
comunicacion locales, de la realidad social
de la muerte stbita y de los factores de ries-
go que podrian ser evitados: dectbito pro-
no, tabaco y excesivo calor.

e De forma casi simultinea en dos hos-
pitales publicos: Cruces (Bilbao) y Vir-
gen del Camino (Pamplona) donde se
producen el 30-35% y el 70-75%, de
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los nacimientos del Pais Vasco y de Na-

varra respectivamente, se tomo la de-

cisién de poner a todos los recién na-
cidos sanos, en dectibito supino. Se in-
formoé a los padres del porqué de este
cambio y se les recomendé que per-
manecieran en esta postura, durante
el suefio, hasta los 6 meses.

¢ Se investig la prevalencia del decd-

bito prono antes de la campania (1992)

y después de la camparia (1994).

Los resultados se exponen por sepa-
rado en las tablas ITI y IV para Navarra y
en las tablas V'y VI para el Pais Vasco.

El limitado tamafio de ambas comu-
nidades y su autonomia en materia sani-
taria facilit6 la puesta en marcha de las
campaiias. La informacién en los hospita-
les donde nacen los nifios, sobre el cam-
bio de postura, parece ser una medida muy
eficaz para el abandono del dectibito pro-
no, como ya habfa demostrado Markestad
en Noruega(¥.

No se control6 la modificacién en las
variables tabaco y calor, pero el descenso
en la prevalencia del dectbito prono fue
evidente, lo mismo que la esperada dis-
minucién de la tasa de mortalidad por
muerte stibita: en Navarra el 75% y en el
Pais Vasco el 50%.

Ser4 dificil encontrar una intervencién
publica que con tan bajo, o nulo coste, ha-
ya obtenido unos resultados parecidos:
el evitar la muerte de 4 o 5 nifios, cada afio,
en cada una de las dos comunidades.

La verdadera incidencia de la muer-
te subita, en el conjunto de Espafia, no es-
t4 bien establecida. La tasa de mortalidad
publicada por el Instituto Nacional de Es-
tadistica (I.N.E.) entre 1985 y 1995 era
del 0,3%0-0,4%o. Es muy probable que ha-
ya existido una infradeclaracién por un in-
adecuado registro de la causalidad del fa-



llecimiento, en los lactante. En Navarra,
debido a un cluster de muerte stbita su-
frido en Enero de 199004, se estableci6
un protocolo prospectivo de investigacion
de las causas del fallecimiento de todos los
lactantes. La tasa de mortalidad por muer-
te sibita infantil, en los afios siguientes,

fue la esperada, 1,3%o —1,4 %o, similar a

la de varios paises de Europa.

En el mes de octubre de 2000, por ini-
ciativa de la Asociacién Espafiola de Pe-
diatria y en colaboracién con el Ministe-
rio de Sanidad, se puso en marcha en to-
da Espafia una campaia de prevencion,
que consistié en las siguientes actuacio-
nes:

* Celebracion de una rueda de prensa,
de forma simultinea en Madrid y Bar-
celona, como lanzamiento de la cam-
pana.

¢ Edicién de folletos, dipticos, informa-
tivos sobre el SMSL, sus factores de
riesgo, y la forma de evitarlos.

¢ Comunicacién oficial a las Consejeri-
as de Sanidad de todas las comunida-
des auténomas, con la solicitud de que
se encargasen de distribuir los folletos
en la red sanitaria publica (centros de
salud y ambulatorios) y en los hospi-
tales publicos y privados que tuvieran
maternidad. Se debfa entregar un fo-
lleto a todas las madres que tuvieran
un hijo en el afio 2.001.

¢ Difusién de la campaiia en los medios
de comunicacién autonémicos, por
parte de pediatras y autoridades sa-
nitarias locales.

e Distribucién de folletos en las oficinas
de farmacia, a través del Colegio Ofi-
cial de Farmacetiticos.

e Publicacién en el Boletin Informativo
de la Asociacién Espafiola de Pedia-
tria, que se distribuye a 8.000 pedia-

tras, de un editorial sobre la campafia.

El disefio de la campafia fue muy com-
pleto, y la repercusién en los medios de
comunicacién de toda Espafia muy im-
portante, pero limitada en el tiempo de
duracién.

En el dltimo trimestre de 2001 se re-
aliz6 una valoracién de la campafia, me-
diante una encuesta sobre a una pequefia
muestra de 256 pediatras y 181 familias.

Los folletos informativos, segin la en-
cuesta, habfan sido expuestos en un 60%
de los lugares de trabajo y solo se entre-
garon a un 48% de las madres que habfan
tenido un hijo meses antes. E140% de las
familias recordaban el slogan y los men-
sajes de la campafia. Solamente el 9,3%
de los nifios dormian en prono; el 22% de
los padres consideraban que los nifios de-
bian estar muy abrigados y el 36% habfan
fumado en el embarazo o permitian que
se fumara delante del nifio.

El grado de cumplimiento de los ob-
jetivos propuestos en la campafia ha sido,
en general, aceptable, pero de ejecucién
muy irregular en unas comunidades con
respecto a otras.

ElL.N.E. no ha facilitado todavia los
datos sobre las tasas de mortalidad infan-
til por muerte stbita del afio 2002, y las
de 2001, son todavia provisionales. Aun-
que no se pueda valorar, todavia, de for-
ma obijetiva, el resultado de la campana,
lo ocurrido en Navarra y en el Pais Vasco,
debe ser l6gicamente extrapolable al con-
junto de Espafia.
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INTRODUCCION

La muerte de un nifio es siempre una
situacién desgarradora, aun después de una
enfermedad conocida, y pocos padres estin
preparados para afrontar este hecho.

Una conocida campaiia publicitaria des-
tinada a la prevencién de la drogadiccion lo
plantea crudamente cuando afirma : cuan-
do se mueren tus padres te dicen «huérfa-
no», cuando se muere tu esposa te dicen
«iudo», cuando se muere tu hijo «xno hay
palabras»®.

Por cierto cuando esta situacién es re-
pentina e inexplicable como es el caso del
sindrome de muerte sibita del lactante
(SMSL), el evento se convierte en una si-
tuaci6n atin mds dificil; ocurre en los pri-
meros meses de la vida, altera el orden na-
tural y trunca la proyeccion de los padres en
sus hijos y anulando las fantasfas y proyec-
tos que sobre €l tenfan, generando con es-
to un gran vacio, en la que sobrevienen sen-
timientos de culpa y desvalorizacién.

Alo largo de la historia, las innumera-
bles culturas han atribuido a la muerte, mul-
tiples significados, simbolos y representa-
ciones, buscando otorgar un sentido cohe-
rente al hecho inevitable y angustiante de la
finitud. Se plasman en ella creencias, valo-
res, deberes, normas y emociones propias,
caracteristicas de una sociedad en particu-
lar con variadas significaciones culturales.

Esto ha generado parte de las diferen-
cias que hoy existen en el estudio y desarrollo
de este dificil problema, en los diversos con-
tinentes y culturas.

Es importante destacar que, a pesar de
algunas publicaciones aisladas en revistas
cientificas latinoamericanas, el estudio sis-
temadtico, ordenado y la formacién de gru-
pos de trabajo en hospitales o sociedades
cientificas, ha comenzado hace apenas unos
afios, desarrollando en tan poco tiempo en
algunos paises de habla hispana un fructi-
fero e importante trabajo.

Son ejemplo de ello las campatias de
prevencién e informacién a la comunidad
médica y a la comunidad en general des-
arrolladas en la Argentina, el protocolo de
investigacién sobre muerte inesperada del
lactante realizado en Uruguay®. Los estu-
dios sobre factores de riesgo y muerte st-
bita del lactante en Brasil®¥, las investiga-
ciones realizadas en Chile en la que se des-
taca la relacién entre primo-infeccién asin-
tomatica por Pneomocystis carinii'y sindro-
me de muerte stbita® y la intensa labor re-
alizada por el grupo de padres de hijos fa-
llecidos por muerte en la cuna de Costa Ri-
ca, entre otras muchas tareas.

Uno de los primeros comités de estudio
y prevencion en muerte stbita del lactante,
que tuve la fortuna de presidir, se desarro-
116 en la Sociedad Argentina de Pediatria, a
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través de una idea del Dr. Carlos A. Gia-
nantonio, destacado médico Argentino y pio-
nero de muchos temas en la pediatrfa mo-
derna, posteriormente en el VI ESPID (Eu-
ropean Society of the Study and Prevention
of Infant Death) Congress y Latin Ameri-
can Satellite Symposium on Sudden Infant
Death Syndrome, realizado en 1997 en Bar-
celona, Espafia, presidido por el Dr. Fre-
deric Camarasa Piquer, Coordinador del
«Grupo de Trabajo» para el Estudio y Pre-
vencién de la Muerte Subita del Lactante
de la Asociacién Espafiola de Pediatria, fue
donde se establecié el Comité de Estudio y
Prevencién en Muerte Stbita del Lactan-
te de la Asociacién Latinoamericana de Pe-
diatrfa, impulsado por el destacado médico
pediatra uruguayo Dr. Julio Lorenzo, quien
en ese momento presidia dicha Asociacién.

A partir de esta fecha, se han realizado
varias reuniones y simposios de trabajo lati-
noamericanos; en 1999, en la ciudad de Bue-
nos Aires se desarroll6 el segundo Simposio
Latinoamericano en SMSL, con mas de 400
inscritos. Un afio m4s tarde se realizé en el
marco del Congreso de la ALAPE en Mon-
tevideo, Uruguay, la reunién latinoameri-
cana en la que se nombré al Prof. Dr. An-
dre Kahn de Bélgica, como consultor del co-
mité y por dltimo, en Florencia, Italia, en el
2002 se realiz6 por primera vez, junto a la
Conferencia Internacional en SIDS, orga-
nizando en dicho evento el primer consen-
so del Comité en muerte stibita de la ALA-
PE, sobre medidas para la reduccion del
riesgo en muerte stibita del lactante, que se
publica por su transcendencia en el Anexo
1.7.

DEFINICION Y ASPECTOS GENERALES DEL
ESTUDIO POST-MORTEN

Definimos el sindrome de muerte si-
bita del lactante (SMSL) como la muerte re-
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pentina e inesperada de un lactante o nifio
de primera infancia, cuyos estudios post-
mortem no demuestran una adecuada cau-
sa que la justifique. Es de suma importan-
cia la evaluacién del sitio y de la circuns-
tancia del fallecimiento, la revisién de la his-
toria clinica del nifio, su familia junto a una
exhaustiva necropsia y apropiados estudios
complementarios, para confirmar ésta co-
mo causa de muerte®©,

EI SMSL constituy6 en los paises des-
arrollados una de las principales causas de
mortalidad infantil postneonatal. En los tl-
timos afios, debido a la educacién y mane-
jo de las medidas preventivas, las cifras han
disminuido considerablemente.

En los paises en vias de desarrollo, si
bien puede considerarse un problema me-
nor de mortalidad infantil, comparado con
el trégico niimero de muertes por otras cau-
sas, no deja de ser una legitima preocupa-
cién de la salud publica.

Estudios recientes demuestran que la
incidencia del SMSL es mucho mas fre-
cuente en las familias con bajo nivel educa-
cional, bajos ingresos econémicos y en las
cuales varias personas comparten una mis-
ma habitacién para dormir. Como también
lo son madres menores de 20 aflos, interva-
los intergenésicos cortos y escasos contro-
les prenatales®. 7.

Estas situaciones planteadas hasta la fe-
cha las comparten la gran mayorfa de los pa-
ises en Latinoamérica.

Las tasas de mortalidad por sindrome
de muerte subita del lactante (SMSL) va-
rian considerablemente de un pafs a otro.

Histéricamente son muy bajas en Hong
Kong (0,3 defunciones por 1.000 habitantes
en 1987) y eran muy altas en Nueva Zelan-
dia (4,4 defunciones por 1.000 habitantes
en 1988).

Las cifras de mortalidad por SMSL en
paises en vias de desarrollo son también va-



riables y en ocasiones sumamente dificiles
de recolectar.

En la Argentina, por ejemplo, para el afio
1998 la tasa de mortalidad es de 0,47 por mil,
aproximadamente 417 nifios por afio; es im-
portante destacar que a partir del afio 1992
mueren mds nifios en el primer afio de vi-
da por SMSL que por diarrea aguda®.

En el afio 1999, en la Reptiblica de Uru-
guay el SMSL tuvo una tasa de mortalidad
infantil de 0,6 por mil, que lo ubicé por en-
cima de la tasa de neumontas que fue de 0,5
por mil, hecho que llama la atencién®. Pe-
1o si analizamos los SMSL para ese afio en
forma separada, por tasa de mortalidad de
Montevideo y del interior del pafs, encon-
tramos que la tasa para Montevideo fue me-
nor que la del interior, lo que permitirfa in-
ferir que el diagndstico se haya hecho en ba-
se a una metodologfa diferente; en la capi-
tal se practica la autopsia completa y proto-
colizada por patélogo pediatra y segin pau-
tas internacionales, quien junto al forense
informan los hallazgos0-14),

Es fundamental el estudio profundo del
lactante fallecido para hacer diagnéstico de
muerte stibita, pues en dltima instancia el
diagndstico se realiza cuando no se halla pa-
tologfa que explique el fallecimiento.

En Brasil existen, por ejemplo, estudios
realizados en el estado de Rio Grande do
Sul, especialmente en ciudades como Puer-
to Alegre, donde se verific6 una prevalen-
cia de SMSL de 6,3%, con un coeficiente
de mortalidad especifico de 4,5 /10.000 re-
cién nacidos®.

También en un estudio realizado por
Barros et al en 1987, para determinar las
causas de mortalidad durante el primer afio
de vida, el 4% o sea, dos casos fueron cata-
logados como SMSL, como causa de muer-
te(4-ll)‘

La auditorfa realizada entre 1989 y 1993
en el Servicio de Salud Metropolitano Sur

de Santiago de Chile mostré que el 53,7%
de las muertes por neumonia en menores
de 1 afio ocurrieron en domicilio; sefialé que
existe sobre diagndéstico de «muerte acci-
dental por aspiracién» y subdiagnéstico de
neumonia y sindrome de muerte stibita del
lactante; las conclusiones del mismo indi-
caron que los hallazgos histopatoldgicos son
de dificil interpretacién ya que los informes
del estudio histopatolégico de pulmén por
parte de cuatro experimentados anatomo-
patélogos mostré importantes discordan-
cias(?). Segiin un andlisis de mortalidad in-
fantil publicado en la Revista Chilena de Pe-
diatria en el afio 2000, 140 nifios fallecieron
por SMSL en la Reptiblica de Chile duran-
te el afio 1998, presentando una tasa de 0,52
por mil nacidos vivos.

Un estudio cubano de muerte inespe-
rada de lactantes entre 1989 y 1991 concluy6
con la recomendacién de no sobrevalorar
los hallazgos anatomopatolégicos en la co-
dificacién de las causas de muerte(13),

En Costa Rica, segiin un informe del Dr.
José Gutiérrez durante el simposio latino-
americano realizado en Buenos Aires, la
mortalidad infantil para el afio 1998 fue de
12,6 por 1.000 nacidos vivos y en ese afio
aparece por primera vez, en el informe del
Ministerio de Salud con una incidencia de
0,06 por 1.000 nacidos vivos, el SMSL.

Se cree que existe un importante su-
bregistro, ya que existen factores de riesgo
importantes como el 20% de embarazos en
adolescentes, deficiente control prenatal,
pobreza, etc. Sumado a un bajo nivel de re-
alizacién de autopsias en dicho pais, no su-
perior al 25%, etc.

Son pocos los paises latinoamericanos
donde existe un alto nivel de autopsias re-
alizadas y mds con las caracteristicas que las
autopsias por SMSL requieren.

La autopsia es considerada uno de los
fundamentos de la medicina moderna. Sus
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aportes al avance del conocimiento, la edu-
cacién y el control de calidad son indiscu-
tidos.

Vege y Rognum investigaron las apa-
rentes discrepancias en la mortalidad por
SMSL observadas en los paises desarrolla-
dos como los nérdicos y los cambios que ha
sufrido el diagnéstico de SMSL a lo largo
del tiempo. Para ello recurrieron a un con-
junto de criterios diagndsticos definidos por
el Grupo de Patologfa Nérdica y adoptados
por los paises escandinavos a partir de 1992,
aplicdndolos de manera uniforme en un es-
tudio retrospectivo de muertes infantiles in-
esperadas y stibitas, pero no necesariamen-
te categorizadas como SMSL. Si esos mis-
mos criterios u otros fueran empleados por
patdlogos de otros paifses, se podrfan ami-
norar las variaciones en el diagnéstico, aun-
que sin lograr eliminarlas por completo. Da-
do que la interpretacién de los hallazgos de
la autopsia se modifican en virtud de un re-
novado y mejor conocimiento de la histo-
patologfa y nuevos exdmenes complemen-
tarios, los diagnésticos serfan sélo proviso-
rios y por lo tanto estarfan sujetos a una re-
visién periédica.

La comparacién de las tasas de mortali-
dad de distintos paises y en diferentes mo-
mentos se ve limitada también por la falta
de una definicién homogénea de SMSL, la
ausencia de autopsia en algunos lugares y la
interpretacién dada a los resultados del exa-
men histopatolégico cuando se efectiia, son
variables segiin los diferentes observadores.

Las diferencias de mortalidad que se si-
guen observando entre diferentes paises y
la falta de autopsias son problemas severos
ya que ello permitirfa idear una interven-
ci6n adecuada para prevenir el SMSI®.

En relacién a los estudios diagnésticos
nuestra experiencia comenzé junto al Dr.
Carlos Navari, médico patélogo infantil en
la morgue judicial de la ciudad de Buenos
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Aires, sobre un enfoque comparativo de los
nifios fallecidos en la ciudad de Buenos Ai-
res por muerte en cuna y la experiencia de
la bibliografia internacional sobre aspectos
epidemioldgicos y anatomopatolégicos del
SMSL.

Los resultados obtenidos entre los afios
1994-96 fueron los siguientes: se diagnosti-
¢6 sindrome de muerte stbita del lactante
en 167 nifios, la edad media de estos nifios
fue de 3,4 meses, sexo masculino el 63% y
mas del 55% de los fallecimientos se pro-
dujeron en los 4 meses més frios del afio, co-
mo son junio, julio, agosto y septiembre con
temperaturas medias de 11°C y una minima
media de 7°C promedio para esos afios.

La gran mayoria de estos nifios se en-
contrd en la clase social IV o V (pobreza) se-
gin el método de «Marcelo Graffar».

Alrededor del 96% de los nifios falle-
cieron en sus casas y el restante 4% en guar-
derfas o jardines maternales.

Las caracteristicas anatomopatolégicas
fueron similares a las presentadas en la li-
teratura internacional para casos de SMSL(5.

En otro trabajo més reciente realizado
por el grupo MIL de Uruguay sobre muer-
te inesperada del lactante, se evaluaron los
lactantes fallecidos inesperadamente en
Montevideo, en el perfodo comprendido en-
tre octubre de 1998 y marzo de 2000; se les
aplicé sisteméticamente: autopsia comple-
ta protocolizada, con fotografia, radiologfa,
toma de muestras para enfermedades me-
tabdlicas, microbiologfa, toxicologfa y estu-
dio bioquimico (ionograma del humor vi-
treo).

1. Se realizé histologia completa de todos
los 6rganos.

2. Se investigaron las circunstancias que
rodearon la muerte y se revisé la histo-
ria clinica.

3. Se discuti6 cada caso en grupo multi-
disciplinario.



El mismo fue publicado, en el afio 2001,
en Arch. Uruguayos de Pediatria, se eva-
luaron 115 casos de muerte inesperada,
94,8% de los casos en menores de 1 afio de
edad. E159% fueron de sexo masculino y el
nivel socioeconémico deficitario en el 67%
de los casos, aceptable en el 12,2%, bueno
en el 7,8%, no disponiendo de informacién
en el 13% restante.

De los 115 estudiados se encontré una
causa explicable o que justificaba la misma
en 75 de ellos, es decir, el 65%, en 23 casos
el 20% de los mismos, no se encontré cau-
sa que justifique la muerte y el diagnéstico
fue de SMSL y los restantes 17 casos, o sea,
el 14,8% de los casos, entraron en la defini-
cién de zona gris o indeterminado. En este
dltimo caso se encontraron patologl’as, pe-
ro insuficientes, como causa de muerte®.

Como conclusién, la realizacién siste-
mitica de la autopsia protocolizada por pa-
télogo pediatra y forense ha permitido co-
nocer la verdadera causa de muerte en los
lactantes de Montevideo que han fallecido
inesperadamente. El desarrollo del progra-
ma Muerte Inesperada del Lactante ha per-
mitido tomar un tema que en el Uruguay,
como pasa en otros paises latinoamericanos,
estaba limitado a los archivos judiciales y po-
nerlo en la mesa de discusion pedidtrica pa-
ra su aplicacién en la docencia, investigacién
y planificacién de politicas de salud, si-
guiendo los criterios actualmente sugeridos
por la literatura internacional ®.

ASPECTOS FISIOPATOLOGICOS DEL SMSL

La etiopatogenia del SMSL es desco-
nocida en la actualidad y las variadas teorf-
as se sustentan en hip(’)tesis mas o menos
complejas, que en su mayor parte son atrac-
tivas y sugerentes.

Lo mads probable ante la aparicién de
tantas hipétesis es que la muerte stibita del

lactante sea de causa multifactorial, donde
interactiian una serie de mecanismos ma-
durativos y constitucionales de comienzo en
la vida intrauterina, gestando un lactante con
mayor vulnerabilidad, relacionada ésta con
su incapacidad para responder a las varia-
bles medioambientales que condicionari-
an alteraciones en sus funciones vitales y en
el control cardiorrespiratorio.

Paradéjicamente, se sabe muy poco
acerca de los mecanismos que provocan la
muerte en estos nifios. Si bien hay cada vez
mis pruebas, todavia falta mucho para com-
prender los mecanismos responsables del
SMSL16.17),

Modelo para la muerte subita del lactante
(factores de riesgo y medidas de
prevencion)

La muerte stibita del lactante puede dar-
se como resultado de la combinacion parcial
o total de tres principales grupos de facto-
res, a saber: de maduracion, de enfermedad,
y medio-ambientales.

Como describe el Prof. Dr. Andre Kahn,
los «procesos de maduracién» incluyen los
sistemas de control que regulan las funcio-
nes neurolégicas y cardiorrespiratorias in-
fantiles bésicas. Estas funciones se refieren
a controles autonémicos, cardiacos y respi-
ratorios, as{ como al comportamiento infantil
durante el suefio/despertar y la propension
a despertarse durante la noche(15-20),

Los nifios que eventualmente fueron vic-
timas del SMSL han experimentado durante
el suefio apneas obstructivas significativa-
mente mas frecuentes, menor movimiento
corporal, mayor control simpdtico del ritmo
cardiaco, una relacién desincronizada entre
los controles cardiacos simpdticos y vaga-
les al final de la noche, asi como menor pro-
pensi6n a despertarse mientras dormian.

Las caracteristicas respiratorias y car-
diacas que se encontraron en las victimas
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futuras del SMSL podrian estar relacio-
nadas con una mayor susceptibilidad a las
desregulaciones respiratorias y cardiacas
durante el suefio. Estos resultados podri-
an representar un retraso en la madura-
cién de los mecanismos vitales de control
en los nifios con riesgo de sufrir muerte
stibita. La menor cantidad de veces que
despiertan repentinamente podria revelar
una menor propension de estos nifios a
despertarse y resucitar solos en caso de
producirse un fallo respiratorio o circula-
torio agudo.

Estos resultados neurofisiolégicos po-
drfan corresponder a los descubrimientos
dentro del tronco cerebral en las victimas
del SMSL, frecuentemente gliosis del tron-
co cerebral, apoptosis celular y alteraciones
hipoplésicas en le nicleo arcuato, o cambios
en las funciones de los receptores. Adems,
las caracteristicas respiratorias y cardiacas,
asi como la disminucién de la propensién
a despertar informadas en victimas futuras
de muerte stibita, se pueden reproducir en
nifios sanos, cuando se expone experimen-
talmente a los nifios a condiciones de ries-
go de la muerte stbita, como dormir boca
abajo, alta temperatura ambiental, o madre
fumadora en la etapa prenatal; los nifios nor-
males presentan cambios en el comporta-
miento cardiorrespiratorio, auténomo y al
despertar, similares a aquellos que se ob-
servan en victimas del SMSL.

Las «enfermedades»: las enfermedades
infecciosas respiratorias y sistémicas pue-
den contribuir en el SMSL. Cuando se re-
alizan estudios neurofisiol6gicos en nifios
sanos, se puede demostrar que las infeccio-
nes de las vias respiratorias favorecen el des-
arrollo de controles vitales anormales de las
vias superiores y aumentan las dificultades
para despertar del suefio.

Hallazgos recientes sugieren una hipe-
restimulacién del sistema inmunitario mu-
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coso en el SMSL, quizds causada por facto-
res microbianos.

Una simple estimulacién mucosa pue-
de conducir a un aumento de la produccién
de citocina que desencadena el circulo vi-
cioso, primero activando el sistema inmu-
nitario y luego deprimiendo la respiracion,
lo cual conduce a una hipoxia y en algunos
casos a la muerte.

La interleucina-1 ha sido propuesta co-
mo un vinculo mediador inmunoldgico en-
tre las infecciones y la apnea, al igual que
una porcién de la fraccién C4 del comple-
mento@3.24),

Los «factores ambientales» aumentan el
riesgo del SMSL, como acostar al nifio bo-
ca abajo, hacerlo dormir en un lugar con al-
ta temperatura ambiente, o el hecho de que
la madre del nifio haya fumado cigarrillos
durante la etapa prenatal.

La disminucién del 50% de la mortali-
dad posneonatal informada en zonas donde
se llevaron a cabo campatias preventivas, re-
flejan la importante funcién de contribucién
que estos factores tienen en la muerte st-
bita. Estas condiciones de riesgo evidente-
mente modifican de manera significativa los
controles neurolégicos y cardiorrespirato-
rios vitales de los nifios. Los nifios sanos es-
tudiados durante el suefio presentan cam-
bios en el ritmo auténomo, respiratorio y
cardiaco, y en los controles al despertar si-
milares a aquellos informados en victimas
futuras de muerte stbita.

Si combinamos los tres grupos de fac-
tores (maduracién, enfermedades y medio
ambiente), se puede enunciar que un nifio
tiene mayor riesgo de muerte stbita cuan-
do se produce una deficiencia en los con-
troles cardiorrespiratorios y/0 auténomos
durante el suefio.

El riesgo aumenta atin mds cuando el
niflo tiene poca propensién a despertarse
mientras duerme y, por lo tanto, de resuci-



tar sin ayuda externa. Por lo tanto, el acci-

dente se produce cuando una infeccién o

una condicién ambiental desfavorables agra-

van el comportamiento cardiorrespiratorio

y/o de suefio/ despertar del nifio.

Es importante remarcar de manera con-
creta la relacién entre la posicién y el ries-
go de muerte stibita del lactante®29:
¢ Existen ya meta-andlisis de 17 casos-con-

troles sobre la posicién de prono aso-

ciado con mayor riesgo SMSL (OR) 2,8

(CI=2,1, 3,6).

9 casos controles estudiados reportan un
riesgo para posicién de costado de OR
2,02 (95% CI= 1,68, 2,43).

*  Posicién de prono no habitual ( dormi-
dor en supino). El riesgo ajustado a un
OR=19,3;95% CI= 8,2, 44,8).

* Posicién de prono més la presencia de
infeccion: el riesgo de OR aumenta de
3,75a8,75.

La posicién de prono aumenta el
riesgo significativamente si se asocia a
temperatura, altitud e infeccion

Y en relacién al habito de fumar, sea és-
ta durante o después del embarazo, son los
siguientes
*  Varios meta-andlisis refieren que el ries-

go de un nifio al habito de fumar durante

el embarazo es de 4,67 (95% CI 4,04,

5,35).

* 13 estudios que examinaron el habito de
fumar del padre y la madre luego del
embarazo aumenta el riesgo 2,31 veces
(95% CI= 2,02, 2,59).

e Otros 6 estudios reportaron un riesgo
cuando el padre fuma y la madre no fu-
ma, OR de 1,4(5.29),

El habito de fumar durante el embara-
zo aumenta el riesgo de SMSL, el habito de
fumar materno después del nacimiento, co-
mo el paterno también lo aumentan, rela-
cionado el riesgo en todos los casos con el
ntimero de cigarrillos consumidos.

METODOLOGIA IMPLEMENTADA PARA LAS
CAMPANAS DE PREVENCION EN LA
REPUBLICA ARGENTINA

A fines de 1994, luego de la tercera Con-
ferencia Internacional sobre SMSL, reali-
zada en Stavanger, Noruega, se organizé
dentro de la Sociedad Argentina de Pedia-
trfa, ante una propuesta del Dr. Carlos Gia-
nantonio, el primer grupo de trabajo en
SMSL, que tuve el honor de coordinar, par-
ticiparon en el mismo médicos pediatras,
neonatélogos, neurdlogos infantiles, neu-
mondlogos y especialistas del suefio en la in-
fancia.

Dicho grupo, luego de una extensa eva-
luacién, publicé la primera recomendacién
para la reduccién del riesgo de SMSL, in-
cluyendo los cambios en la posicién para
dormir y otros temas importantes, COMo son
los cuidados pre y postnatales, el hébito de
fumar, el sobreabrigo y la lactancia mater-
na.

La misma fue avalada por més de 90 ci-
tas bibliograficas y con la lectura critica de
los tltimos tres presidentes de la sociedad
cientifica. Con esto se buscé no solamente
informar a la comunidad médica, sino tam-
bién sumar a la medicina basada en la evi-
dencia el prestigio y aval cientificos para las
modificaciones que dicho cambio cultural
iba a acarrear.

La dificil tarea de modificar un h4bito
de crianza como la posicién al dormir habfa
comenzado; se realizaron mas de 40 con-
ferencias y participacién en diversas mesas
redondas en diferentes partes del pais y se
distribuy6 a més de 5.000 pediatras argen-
tinos material escrito sobre los factores de
riesgo modificables en los diversos congre-
sos organizados por la sociedad.

Afio mis tarde, este tema fue seleccio-
nado por su repercusién en el Programa Na-
cional de Actualizacién Pediatrica (PRO-
NAP); dentro del mismo realizamos una ex-
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tensa actualizacién de varios de los aspectos
que rodean a este tema, historia, definicion,
factores de riesgo, duelo, protocolo de in-
vestigacién de escena y estudios post-mor-
ten. Este programa de educacién a distan-
cia colaboré de manera notable por su se-
riedad y trascendencia en informar y formar
a numerosos pediatras, con material desti-
nado a la prevencién e informacion a la co-
munidad con el lema de «Cémo proteger
a su bebé durante el suefio».

En 1998, a través de la subsecretaria de
atencién comunitaria del Ministerio de Sa-
lud, se creé la Comisién Asesora en sindro-
me de muerte stbita del lactante, presidida
por la Dra. Dora V. Sarachaga y con repre-
sentantes, entre otros, de la UNICEF de
Argentina, sociedades cientificas como la
Soc. Arg. de Pediatria, Soc. de Obstetricia
y Ginecologfa de Buenos Aires, Asociacién
Perinatolégica de Argentina, Federacién de
Soc. de Ginecologia y Obstetricia y la Fe-
deracién Argentina de Enfermeras.

Se incorpor6 la recomendacion de que
los bebes sanos debfan dormir boca arriba
en las normas nacionales de dicho Ministe-
rio y se ampli6 dicha sugerencia a toda Amé-
rica Latina a través de la distribucién del Bo-
letin Informativo del Centro Latinoameri-
cano de Perinatologia (CLAP), con infor-
maci6n sobre la prevencién en SMSL®D.

En el mismo afio también se llevé a ca-
bo el Proyecto Vinculo entre Nueva Zelan-
da y Argentina cuyo objetivo fue aumentar
el interés y conocimiento del SMSL e im-
plementar estrategias para estimular la po-
sicién de supino entre los recién nacidos y
lactantes en nuestro pais.

Dicho programa estuvo a cargo del Dr.
Alejandro Jenik de Argentina, y Stephanie
Cowan de Nueva Zelanda, y generd el pro-
yecto de Tarjeta Cuna, uno de los proyectos
para informar a la comunidad en el drea de
educacién para la salud, de bajo costo eco-
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némico y efectivo debido a que promueve
el didlogo entre el equipo de salud y las fa-
milias.

La Tarjeta Cuna no solamente tiene im-
portancia para nuestro pafs, sino que la mis-
ma adquiere trascendencia internacional al
poder ser implementada en aquellos pafses
del mundo en los cuales la prevencion del
sindrome de muerte stibita del lactante no
esté ain incorporada en los programas de
salud (Fig. 1).

Con el apoyo de la embajada de Nue-
va Zelanda ante la Repiblica Argentina y en
el marco del Proyecto Vinculo que se esta-
bleciera entre ambos paises para ayudar en
la prevencion del sindrome de muerte si-
bita del lactante, la donaci6n a nuestro pa-
is fue de 20.000 Tarjetas Cuna. Las mismas
fueron colocadas en las cunas de las mater-
nidades de todos los hospitales de la Ar-
gentina, lo cual trat6 de beneficiar a la to-
talidad de los 690.000 bebés que nacen
anualmente en nuestro pais.

El mensaje de prevencién contenido en
la Tarjeta Cuna fue avalado por el Ministe-
rio de Salud de la Repriblica Argentina, la
Sociedad Argentina de Pediatrfa, Unicef Ar-
gentina y la Fundacién Carlos Gianantonio.

En forma conjunta, estas instituciones
confeccionaron un folleto explicativo para
ser distribuido a los médicos, enfermeras y



puericultoras. El mismo tuvo por objetivo
ampliar los comentarios de cada uno de los
puntos que se incluyen en la Tarjeta Cuna
con la finalidad de que el equipo de salud
pueda personalizar la informacién y excep-
ciones en cada situacién particular.

La distribucién de las Tarjetas Cuna fue
supervisada por la Subsecretarfa de Aten-
ci6én Comunitaria del Ministerio de Salud.

En el afio 2000 en la revista de Arch. Ar-
gentinos de Pediatria se publica por parte
del grupo de trabajo las nuevas recomen-
daciones para la disminucién del riesgo del
sindrome de muerte stbita del lactante, ac-
tualizando los diversos aspectos preventivos
y basados en la evidencia especialmente so-
bre la posicién de boca arriba para dormir.

En uno de los primeros estudios reali-
zados en 10 maternidades ubicadas en di-
ferentes provincias de nuestro pais, en el
afio 1998, que incluy6 418 recién nacidos
que el dia de la observacién estaban en sus
respectivas cunas en internacién conjunta
con la madre, el porcentaje de recién naci-
dos en dectbito ventral fue del 37%.

A fines del 2001 se present6 en el Con-
greso de Pediatrfa Ambulatoria, por parte
de los médicos pediatras del Hospital Uni-
versitario Austral, un trabajo sobre cum-
plimiento de las medidas preventivas en el
aflo 2001 en la zona de Pilar, Prov. de Bue-
nos Aires, Argentina, entre hospitales pu-
blicos y privados, la conclusién general fue
que todavia més de un 40% de los nifios me-
nores de 6 meses no son colocados a dormir
en posicién de supino o boca arriba; el cum-
plimiento de estas medidas esta relaciona-
do directamente con los niveles de educa-
cién de la poblacién evaluada, cuanto més
bajo es el nivel de educacion, significativa-
mente menor es el cumplimiento de las me-
didas para la reduccién del riesgo.

SIDS International, SIDS Global Stra-
tegy task force, OMS y el CLAP realizaron

un estudio acerca de la posicién al dormir
de los lactantes en 213 hospitales de 16 pa-
ises de Latinoamérica y el Caribe; 53
(25,2%) contestaron que la posicién reco-
mendada para acostar a los recién nacidos
en el hospital era boca arriba, 103 (48,8%)
de costado y 18 (8,5%) boca abajo.

Con respecto a la Argentina la reco-
mendacién dada a los padres fue: 29% de
costado, 4% boca abajo, 63% boca arriba y
4 % indeterminado®7.

En Brasil los resultados previos del mis-
mo estudio, donde se evaluaron 55 hospita-
les, se estudi6 un 4% del rango de naci-
mientos durante el ano 1999.La posicién la-
teral es usada en el 44% de los hospitales y
es recomendada para continuar en la casa
por un 67% de los centros asistenciales; la
informacién sobre SMSL no es habitual-
mente brindada a las familias®.

En Chile se evaluaron a través de una
encuesta telefénica las conductas que dice
adoptar el personal de una muestra de salas
cuna de Santiago, respecto de la posicién en
que son colocados a dormir lactantes me-
nores. De las 91 salas cuna incluidas, 63
(69%) dijeron tener normas sobre posicién
para dormir de lactantes; en 39 (62%) ésta
estimularfa una posicién de no pronoy en
24 (38%) admitirfa y/o recomendarfa la po-
sicién de prono, sélo el 22% tenian normas
escritas con respecto a la posicion.

En 57 (63%) de las 91 salas cuna in-
cluidas habria nifios que duermen en pro-
no. En 17 de las 57 todos los lactantes me-
nores dormirfan en prono, mientras en 34
(37%) de las 91 salas cuna no habria lactan-
tes menores que dumieran en esta posicién;
los autores concluyen que debe mejorar el
nivel de informacién que poseen las per-
sonas que trabajan en salas cuna respecto
de este factor de riesgo para sindrome de
muerte stibita, ya que las recomendaciones
existentes han contribuido a disminuir la in-
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cidencia del sindrome de muerte sibita de
la infancia en otros pafses®?.

PROPUESTA PARA PAISES EN ViAS DE
DESARROLLO

PROPUESTA DE DESARROLLO DE UN «PLAN
DE ESTUDIO Y PREVENCION DEL SINDROME
DE MUERTE SUBITA DEL LACTANTE»

Uno de los aspectos mds importantes de
los programas sanitarios es evaluar una pro-
puesta entre lo que se deberfa hacer y lo que
uno estd en condiciones de poder realizar,
generar con ello una politica de salud en los
diferentes temas, aplicarla y poder monito-
rizar la misma, es decir, medir los resulta-
dos en el tiempo, frente al tema del sindro-
me de muerte stibita del lactante, uno de los
procesos mds desconocidos de la patologia
pedidtrica y candente en nuestros dias. Los
diversos planteamientos son:

Una buena orientacién la tenemos en la
actividad que desarrollan hace afios los pa-
ises desarrollados. Es importante conocer y
disponer de datos epidemiolégicos, clinicos,
anatomopatolégicos en los pafses latinoa-
mericanos para generar con cierto conoci-
miento una politica global relacionada con
el tema.

Un plan de estudio y prevencién frente
al SMSL deberia contemplar varios aspec-
tos:

Plan de Estudio y Prevencion de la Muerte
Subita del Lactante (SMSL)

Evaluacion de las causas de muerte inespe-
rada del lactante en menores de 1 aiio de
edad e incidencia cierta del SMSL

Es fundamental para dicha tarea la co-
ordinacién de las administraciones sanitaria
y judicial, para adoptar una conducta uni-
ficada en los tramites implicados ante el fa-
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llecimiento repentino e inesperado de un
lactante, para poder realizar su estudio ne-
crépsico obligado, a practicar en la Morgue
Judicial u hospital de referencia por el fo-
rense y patdlogo infantil, segtin el protoco-
lo anatomopatoldgico establecido e ideal-
mente consensuado en el pais o paises in-
tervinientes en este programa. Remitiendo,
en caso de ser necesario, el material a cen-
tros de referencia internacionales en el que
profesionales experimentados y con medios
adecuados puedan efectuar un estudio mi-
nucioso que orientard hacia la causa del fa-
llecimiento, lo que permitird una informa-
cién adecuada a la familia y redundard en
una mejor prevencion para evitar futuras
victimas.

Sin duda alguna, ésta es una labor in-
terdisciplinaria en la que deben colaborar
pediatras, forenses, patélogos, epidemidlo-
gos, asistentes sociales e investigadores, ex-
periencia como esta la vemos reflejada en
la ciudad de Montevideo, Uruguay, a través
del Programa MIL.

Es necesario coordinar y tabular los da-
tos epidemioldgicos y anatomopatoldgicos
de todos los lactantes fallecidos inespera-
damente en su regién tras la realizacién de
una autopsia por patélogos y forenses Para
lo cual se debe establecer:

* Autopsia obligada de todas las muertes

inesperadas de lactantes (MIL).
¢ Clasificar las muertes inesperadas segiin

los hallazgos anatomopatolégicos.

* Esclarecer y orientar la etiopatogenia
del SMSL.
*  Conseguir cifras de incidencia reales de

MILy del SMSL.
¢ Obtener el «perfil epidemiolégico» de

las victimas.

e Utilizar protocolos consensuados de au-
topsia.

* Colaborar con el apoyo al duelo de las
familias.



Valorar en cada region los habitos de
crianza, cuidados pre y postnatales,
posicion al dormir, sobreabrigo, habito de
fumar, lactancia materna, etc.

Cada region deberia realizar inicial-
mente en su poblacién pedidtrica una ex-
tensa evaluacién no solamente de los h4bi-
tos habituales de crianza sino también de los
factores perinatales generales, entre ellos
los mds internacionales reconocidos en re-
lacién con el SMSL son:

1. Edad materna e intervalos intergesta-

cionales.

Embarazos de alto riesgo y prematurez.

Tabaquismo materno y paterno.

Cuidados prenatales.

Tasas de analfabetismo.

Caracteristicas del parto, peso al naci-

miento, retardo de crecimiento.

7. Lactancia materna-utilizacién de chu-
pete.

8. Caracteristicas generales del suefio, lu-
gar, cohabitacion, colecho.

9. Posicién al dormir, sobreabrigo, des-
pertares nocturnos.

S Utk o

Lanzamiento de campaiias nacionales de
prevencion

El SMSL, como tantas otras causas de
muerte postneonatal, requiere una
intervencion educacional y social

El SMSL, como refiere S. Cowan, edu-
cadora de Nueva Zelanda, debe entender-
se como una solucién educacional y cons-
tituye un problema principalmente postne-
onatal que requiere una intervencién peri-
natal y en la edad pedidtrica.

La aplicacién de los progresos sobre el
tema del SMSL en los paises desarrollados
les ha permitido disminuir sus cifras de in-
cidencia. A ello ha contribuido el que sus
caracteristicas hayan sido ampliamente «di-

vulgadas» dentro de su sociedad y «desmi-
tificada» su existencia.

Es importante, mds en paises en vias de
desarrollo, que el mensaje llegue a todas las
familias, reforzando el mismo en madres j6-
venes y de bajos niveles de educacion.

Desde ya es imprescindible actuar en el
periodo perinatal y reforzar a los padres con
hijos entre de 2 a 4 meses de edad, donde
existe mas riesgo de SMSL y menor cum-
plimiento de las medidas.

Se hace imprescindible informar a la so-
ciedad (a los padres y a los propios médicos)
del amplio contexto que comprende el te-
ma del SMSL, que permita «<humanizar y
normalizar» todo el entorno que se genera
ante una muerte tan inesperada.

Desarrollar formas de medicion de los
resultados obtenidos en las diversas
campanas de prevencion y su repercusion
en la tasa de mortalidad por SMSL y
mortalidad infantil

Uno de los aspectos que habitualmente
diferencia un programa de salud realizado
en los paises desarrollados y en los paises en
vias de desarrollo es, por un lado, la conti-
nuidad del mismo en el tiempo, no deter-
minado por los cambios politicos de los eje-
cutores del programa y el segundo aspecto
es medir los resultados y establecer con ello
la mejora continua del programa.

Es por ello seguramente que muchas de
las propuestas y programas dirigidos, exce-
lentes en su contenido, no han tenido re-
percusién sobre las tasas de morbimortali-

dad de la poblaci6n.

Fomentar el desarrollo de grupos de padres
y/o fundaciones de hijos fallecidos por
SMSL

El desarrollo de grupos de padres viene
funcionando en la mayorfa de los paises des-
arrollados, desde hace afios, asociaciones y/o
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fundaciones formadas por familias afecta-

das por el SMSL, con una importante tarea

de divulgacién y de apoyo a la investigacion,
que revierte en una mejor prevencion.

Un ejemplo claro en los paises en vias
de desarrollo es el trabajo realizado por la
Fundacién Rose Marie, en Costa Rica. Den-
tro de la tarea realizada se encuentra:

1. Divulgar el tema del SMSL dentro de
la sociedad.

2. Humanizar el trato ante un SMSL.

3. Apoyo a las familias afectadas tanto en
el momento del fallecimiento como en
su seguimiento.

4. Informacién a los padres ante una nue-
va gestacion.

5. Apoyo econémico para la investigacién.

6. Contacto con los grupos o asociaciones
del SMSL nacionales y de otros paises.

CONCLUSION

El sindrome de muerte stbita del lac-
tante es un trdgico y frecuente problema de
salud en paises en vias de desarrollo. Las ta-
sas de mortalidad que contamos son esca-
sas y oscilan entre 0,2 a 0,8 por mil nacidos
vivos, por lo cual, este sindrome debe cons-
tituir una preocupacion para las autoridades
sanitarias, sociedades cientificas, médicos
asistenciales y familias.

Es imprescindible que nuestros paises
trabajen a través de estudios protocolizados
de autopsia completa segiin normas inter-
nacionales, para un correcto diagnéstico y
obtencién de cifras reales de las causas de
mortalidad infantil y en una adecuada for-
maci6n y recoleccién de datos epidemiol6-
gicos sobre los habitos de crianza, para po-
der luego establecer planes de prevencién
coherentes teniendo en cuenta que debe-
mos entender este sindrome como un dile-
ma médico pero con una solucién educa-
cional.
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INTRODUCCION

La comparacién y el andlisis estadisti-
co de los datos de poblaciones de nifios nor-
males, prematuros o enfermos con los co-
rrespondientes a nifios que fallecen de
SMSL, tratan de identificar patrones y ten-
dencias que puedan tener una relacién cau-
sal especifica. Es preciso entender que la
identificacién de una relacién epidemiold-
gica no quiere decir una identificacién cau-
sal obligada, sino una relacién que puede
ser 0 no causal. Es muy abundante lo pu-
blicado respecto al SMSL, de manera que
ha llegado a considerarse como un proce-
so epidemioldgico.

Hay amplias revisiones que hace ya
afios recopilaron los datos epidemioldgicos
basicos¥. Como consecuencia de la iden-
tificacién de factores de riesgo susceptibles
de ser corregidos mediante actuaciones es-
pecificas recomendadas®, se han produci-
do modificaciones epidemioldgicas, tanto
en la frecuencia del SMSL, como en el pe-
so porcentual de aquellos otros factores que
no son susceptibles de modificacién o que
hoy en dfa se dan con una mayor frecuen-
cia como puede ser la mayor tasa de su-
pervivencia para RN de muy bajo peso al
nacimiento.6),
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FRECUENCIA

La frecuencia es variable de unos pai-
ses a otros, pero en todos se ha experi-
mentado una considerable reduccién tras
las campafias de poner a dormir a los nifios
boca arriba. En la tabla I se agrupan los da-
tos disponibles a agosto de 2000, recopi-
lados por SIDS Global Task Force, que re-
coge valores entre 1996 y 20007. En la ta-
bla IT se expresa la evolucién de las tasas
para distintos paises; hay que tener en cuen-
ta que la recogida de datos es més precisa
dltimamente y algunos posibles incremen-
tos o descensos recogidos son atribuibles a
que los registros son més fidedignos. Ve-
mos también que hay discrepancias signi-
ficativas de unos a otros paises y se apre-
cian diferencias interraciales y étnicas, que
a veces son atribuibles a que la modifica-
cién de la costumbre de dormir boca arri-
ba no ha alcanzado a esos grupos raciales®.

ESPACIO Y TIEMPO

a) E1 SMSL se produce mds frecuen-
temente por la noche: —dos terceras partes
ocurren por la noche®-, en nifios con an-
tecedente de infeccién respiratoria leve re-
ciente; es algo mds frecuente en varones



TABLA I. Estadisticas internacionales. Valores por 1.000 RN vivos. Datos de agosto 2000

Pais Frecuencia | Pais Frecuencia | Pais Frecuencia
Alemania 0,78 Espafia, Navarra (1994) 0,44 Noruega 0,6
Argentina 0,56 Inglaterra 0,45 N. Guinea-Paptia 0
Australia 0,54 Finlandia 0,25 Nueva Zelanda 1,04
Austria 0,6 Francia 0,49 Portugal 0,55
Bélgica 0,6 Grecia 0,43 Rusia 0,43
Canad4 0,45 Holanda 0,14 Singapur 0
Checoslovaquia  0,8-1,0 Hungrfa 0,3 Sudéfrica 0,29-1,1
Dinamarca 0,3 Hong-Kong 0,1 Suecia 0,45
Escocia 0,6 Irlanda 0,9 Suiza 0,44
Eslovaquia 0,14 Israel 0,2 Ucrania 0,7
Eslovenia 0,47 Italia 1,0 USA 0,77
Espafia 1 Japon 0,388 Zimbabwe 29

TABLA II. Evolucién de la mortalidad por SMSL en algunos paises. Tasas/1.000 RN vivos

Pais Ao Mortalidad Ao Mortalidad
Noruega 1987 1,89 1995 0,48
Nueva Zelanda 1987 4,30 1996 1,90
Dinamarca 1987 2,0 1995 0,17
Australia 1987 249 1997 1,12
Holanda 1987 0,91 1997 0,17
Austria 1987 1,63 1997 0,58
Irlanda 1987 2.3 1997 0,8
Francia 1987 1,85 1997 0,49
EE.UU. 1987 1,37 1997 0,69
Indios 1985 5,93

Negros 1985 5,04

Blancos 1985 1,30

Hispanos 1985 1,20

Orientales 1985 0,5

Esquimales 1985 6,28

Canad4 1987 1,06 1995 0,67
Suecia 1987 0,90 1995 0,41
Israel 1987 0,6 1995 0,3
Japén 1987 0,1 1997 0,41
Alemania 1987 1,64 (Oeste) 1997 0,88
Finlandia 1987 0,60 1995 0,35
Inglaterra 1987 2,40 1997 0,60

que en hembras®. En las muertes que ocu-  ciacién con tabaquismo materno y solterfa,
rren por la noche es mds frecuente la aso-  especialmente, y también —aunque menos—
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TABLA lll. Porcentaje del total de casos de SMSL
de acuerdo con la edad del nifio

Edad (meses)  Porcentaje Acumulativo
<1 6,6 6,6
1 23,3 29,9
2 26,7 56,6
3 18,8 75,4
4 10,7 86,1
5 5,5 91,6
6 3,3 949
7 2,0 96,9
8 1.3 98,2
9 0,8 99,0
10 0,5 99,5
11 0,4 99,9

con uso de drogas, consumo excesivo de al-
cohol , escasa atencién prenatal, compartir
la cama y enfermedad del nifio®.

b) El ochenta por ciento de los casos
ocurren desde que el nifio cample un mes
hasta que ha cumplido cuatro; es muy ra-
ro a partir de los seis meses de edad y ex-
cepcional entre los nueve y doce meses; en
el primer mes de vida ocurren alrededor
de un seis por ciento de los casos, general-
mente a partir de la primera semana de vi-
da (Tabla III)10),

¢) Ocurre también m4s en los meses fri-
os de otofio e invierno y cuando aumenta
la polucién ambiental V.

d) Ocurre con mayor frecuencia en los
fines de semana, especialmente el domin-
go, existiendo una interaccion significativa,
en estas circunstancias, con el hecho de
compartir habitacién con un adulto, haber
ido los padres a una fiesta y ser hijo de ma-
dre soltera('?)., Este efecto del fin de sema-
na se atribuye a factores humanos relacio-
nados con el nivel educativo de la madre,
encontrando que el riesgo es de 1,13 para
un bajo nivel de escolarizacién, con menos
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de doce afios de estudios, frente a un ries-
go disminuido de 0,55 si la duracién de los
estudios de la madre es igual o superior a
16 afios3),

e) La mayoria de las muertes se pro-
ducen en casa, pero hasta un veinte por
ciento ocurren en las guarderfas o en otros
lugares fuera del domicilio habitual; en es-
tos casos se producen entre las 8 y la 16 ho-
ras, y con un mayor nivel educativo de las
madres, encontrandose los nifios dur-
miendo boca abajo, con mayor frecuencia,
lo que se relaciona con un desconocimien-
to de esta practica®.

FACTORES RELACIONADOS CON EL GENERO
DE VIDA DEL NINO

a) Posicién al dormir. En estudios re-
trospectivos3-17 y prospectivos1819 se ha
demostrado claramente la relacién del dor-
mir boca abajo con el aumento del riesgo
de muerte subita con indices de riesgo que
varfan entre 1,7y 12,9. A pesar de algu-
nas duras criticas iniciales®?, hoy en dfa es-
t4 fuera de duda esta asociacién, de mane-
ra que las campatias de modificacién de es-
ta practica han reducido la mortalidad a
la mitad o incluso a una tercera parte, co-
mo ha sido ampliamente corroborado en
todos los paises y circunstancias, hasta la
saciedad. El riesgo disminuye durmiendo
de lado, siendo cinco veces menor que dur-
miendo boca abajoV, pero el riesgo es do-
ble que durmiendo boca arriba®, aunque
aumente la frecuencia de plagiocefalia y
haya que hacer recomendaciones en este
sentido®324. El dormir boca abajo poten-
cia el riesgo asociado a otros factores y a
otras précticas, en relacién con el estilo de
vida del nifio®; no se presenta esta po-
tenciacion si el nifio duerme boca arriba.
Cuando el nifio ha estado durmiendo ha-



bitualmente boca arriba y, por cualquier
circunstancia, pasa a dormir boca abajo, el
riesgo aumenta y es mayor que si habi-
tualmente hubiera estado durmiendo bo-
ca abajo2027). Hechos importantes a desta-
car son que el riesgo de dormir boca abajo
es mayor cuando las madres al dar a luzno
han recibido informacién en el hospital y
que en ciertas guarderfas y algunos cuida-
dores desconocen estos riesgos y ponen a
los nifios lactantes a dormir boca abajo(429).

Cuando la muerte ocurre de dia se ha-
lla m4s frecuentemente el nifio durmien-
do boca abajo que cuando la muerte ocu-
rre por la noche (OR 7,25 frente a 3,86).

b) El colchén blando sobre el que el ni-
fio duerme®29, las pieles de cordero sobre
el lecho®, asi como otros procedimien-
tos para que hagan la cama mds blanda au-
mentan claramente el riesgo de
SMSL®3132), Sj el nifio duerme sobre un
colchén usado utilizado anteriormente por
un adulto o por otro nifio también aumen-
ta el riesgo®334, si bien se cuestiona que sea
un factor independiente y no se han en-
contrado resultados similares en otros es-
tudios(3536),

c) El compartir la cama con la madre si
ésta fuma aumenta el riesgo de manera sig-
nificativa® (OR 4-9,25), de modo que su
prevencién podria disminuir en un tercio
la mortalidad residual tras las campafias de
dormir boca arriba®. También si el padre
fuma, si la cama es excesivamente blanda
(camas de agua) y otros procedimientos pa-
ra hacer m4s confortable el colchén de la
madre®. Sila madre no fuma no parece
aumentar el riesgo, incluso puede tener
efecto protector en el sentido de favorecer
la lactancia al pecho, y para algunos auto-
res favorecerfa el despertar del nifio“?. En
cualquier caso no existen evidencias en el
momento actual para fomentar que el ni-

fio duerma en la cama con su madre para
disminuir el riesgo de SMSL®.

d) El dormir en la misma habitacién
que los padres o un adulto disminuye el
riesgo. No aumenta el riesgo si en la mis-
ma habitacién duermen otros hermanos“V.

e) El arropamiento excesivo en los ni-
fios de més de 70 dias de edad, especial-
mente si permite cubrir la cabeza®7, au-
menta muy significativamente el riesgo.

f) Cuidados postnatales. Una adecuada
atencion pedidtrica postnatal se acompatfia
de un descenso del riesgo a un tercio®.

¢) La temperatura ambiental elevada y
el abrigo excesivo del nifio aumentan el ries-
go*:%)_ sumdndose al efecto de dormir bo-
ca abajo®, asi como también el fajado?.
En los meses de invierno, en hogares con
la calefaccién encendida por la noche? y
por tanto con adecuada temperatura am-
biental, se tiende, no obstante, a aumentar
la cantidad de ropa de abrigo y el arropa-
miento en la cama, y los nifios estin a ma-
yor temperatura interior, lo que puede ser
un factor relacionado con la mayor tasa de
mortalidad por SMSL en los meses de in-
vierno6),

h) El hacinamiento en la habitacién. Se
incrementa significativamente el riesgo en
situaciones de hacinamiento cuando duer-
men varias personas en la misma habita-
cién, independientemente de los padres y
hermanos pequefios®.

FACTORES AMBIENTALES

a) Tabaquismo materno durante el em-
barazo y después del parto. Muchos estu-
dios han demostrado el efecto del tabaco
sobre el riesgo de SMSL: précticamente el
riesgo se multiplica entre dos y tres veces“™
99), E] riesgo también aumenta si el padre
u otros convivientes fuman; el riesgo guar-
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da relacién con el nimero de cigarrillos fu-
mados® y se multiplica por cinco si la ci-
fra es superior a 20 cigarrillos diarios(®19.

b) Temperatura ambiental: la inciden-
cia es mayor en los meses invernales® en
relacién con una menor temperatura am-
biental y una mayor incidencia de infec-
ciones de vias respiratorias superiores.

¢) La polucién ambiental elevada au-
menta el riesgo®51),

d) Altitud elevada: el riesgo de SMSL au-
menta conforme aumenta la altura sobre el
nivel del mar del lugar donde el nifio reside,
siempre asociado al dormir boca abajo®25),

e) Presencia de nitratos en el agua de
bebida: en Suecia se ha encontrado corre-
lacién entre la méaxima concentracion de
nitratos en el agua de bebida, o las amplias
variaciones de esta concentracion, y la in-
cidencia de SMSL54).

FACTORES MATERNOS

Ademis de cada uno de los factores de
riesgo especificos maternos que han sido
identificados, en el grupo de madres en las
que se dan estos factores, es mds frecuen-
te que —en sus précticas de atencién al ni-
fio—, acuesten a sus hijos boca abajo, que
los abriguen €n exceso, que vivan en am-
bientes con una mayor polucién, que ofrez-
can al nifio una menor atencién médica pos-
tnatal, que sea menor el peso del nifio al
nacimiento y menor la duracién de la ges-
tacion; es decir que es muy frecuente que
se den asociados muchos factores que in-
crementan el riesgo de SMSL.

a) El ya sefialado del tabaquismo du-
rante y después del embarazo®?.

b) Drogadiccién materna. El consumo
de drogas durante el embarazo —metado-
na, herofna, cocaina y otras—incrementa el
riesgo de SMSL unas cuatro veces®).
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¢) Menor nivel educativo tanto en la du-
racion de la escolarizacién como en el ni-
vel de estudios realizados®6:57,

d) Solterfa. Cuando la madre no esta
casada el riesgo estd aumentado y puede
llegar a multiplicarse por seis®$5759).

e) Edad materna. El riesgo aumenta
conforme aumenta la edad materna® y
también cuando la edad materna es menor
de 2067 y de 25 afios®.

f) Falta de cuidados prenatales. Cuan-
do la atencién a la madre durante el em-
barazo ha sido inadecuada con menos de
cinco visitas al tocdlogo, el riesgo se multi-
plica por cinco®.

g) La diferencia de edad de los padres,
si es mayor de diez afios, aumenta el ries-
go, asi como el nivel alto de estudios de la
madre (en Taiwan)®©9,

h) Lactancia artificial. Es tema discuti-
do pero de indudable trascendencia. Aun-
que estudios retrospectivos mostraron un
efecto protector de la lactancia mater-
na®62), en los estudios prospectivos no han
demostrado este efecto®), por lo que se dis-
cute actualmente su indicacién para la pre-
vencién del SMSL: para unos la evidencia
serfa insuficiente® y para otros serfa prio-
ritario®,

i) Caracteristicas del embarazo. Hay un
incremento del riesgo de SMSL cuando se
da anemia materna durante el embarazo
(OR 2,51)64),

j) Abortos previos. Cuando ha habido
dos o més abortos previos (OR: 7,6)©.

k) Caracteristicas de la placenta. La pre-
sencia de placenta previa o de desprendi-
miento placentario® en el curso del em-
barazo se acompaiia de un incremento del
riesgo de SMSL (OR 2,1), sin que se apre-
cien diferencias entre el efecto de la pla-
centa previa o el desprendimiento placen-
tario(®0),



FACTORES DEPENDIENTES DEL NINO

a) Factores perinatales. Los factores pe-
rinatales que aumentan el riesgo son: bajo
peso al nacimiento (peso <2.500 g OR: 9,3),
prematuridad (EG < 38 semanas OR 5,7),
retardo del crecimiento intrauterino (p<10
OR: 3,1), y embarazos multiples (OR: 8,7)
y precisar cuidados intensivos neonatales
(OR:4,25)55657). La edad de fallecimiento
de los nacidos pretérmino es posterior a la
de los nacidos a término y guarda relacién
con la edad postconcepcional ©.69).

d) Gemelaridad. No parece haber un
incremento del riesgo de SMSL en los ge-
melos. Es muy raro que ambos gemelos
mueran de SMSL y es excepcionalmente
raro que mueran el mismo dia™).

e) Orden de prelacién y nimero de
hermanos. Es tanto mayor cuantos mas em-
barazos ha tenido la madre y més herma-
nos anteriores tiene®, si bien este factor
participa de un cierto grado de asociacién
ala mayor edad materna.

f) Otros hermanos fallecidos de SMSL.
Se discute este hecho, porque el riesgo re-
al disminuye mucho cuando se hacen las co-
rrecciones correspondientes a la edad ma-
terna, el rango en el orden de nacimiento,
circunstancias ambientales, etc.47). No obs-
tante se debe considerar este mayor posi-
ble riesgo, pues en paises como Noruega,
este riesgo se incrementa en 5,872,

) Sexo. El riesgo en varones respecto
a hembras es de 1,5/1 aproximadamente,
con independencia de otros factores™.

h) Trastornos del QTc. Se ha encontra-
do una fuerte correlacién entre el alarga-
miento del intervalo QT en la primera se-
mana de vida y el SMSL(™.

i) Chupete. Para algunos autores ten-
drfa un efecto protector discreto®”, pero no
existen evidencias suficientes para reco-
mendar su uso como protector del SMSL™.

j) Fertilizacién in vitro. En los nifios na-
cidos por fertilizaci6n in vitro, de gravidez
tnica o gemelar, hay una mayor frecuencia
de episodios de respiracién periédica, indi-
cando un patrén respiratorio inmaduro fren-
te alos concebidos por via normal, lo que los
predispondria a un mayor riesgo de SMSL(™).

k) Crecimiento postnatal. La escasa ga-
nancia de peso postnatal se asocia de ma-
nera independiente con un incremento del
riesgo de SMSL(™, aunque no ha sido con-
firmado en otros estudios™.

OTROS FACTORES DE RIESGO

a) Relacién con infecciones. La fre-
cuente asociacién de infecciones clinica-
mente leves de vias respiratorias es un da-
to ampliamente recogido en la literatura.
La incorporacién de modernas técnicas de
identificacién de diversos agentes infec-
ciosos ha permitido profundizar en esta re-
lacién. En distintas series, analizando mues-
tras de tejido pulmonar se ha encontrado
una mayor frecuencia de adenovirus™. Se
ha encontrado un aumento del SMSL tras
brotes epidémicos de tos ferina o en los me-
ses siguientes a la mayor incidencia de in-
fecciones por Bordetella pertussis®®. En
Navarra, en el afio 1990 se aprecié un aci-
mulo de casos —cuatro en una semana—
coincidiendo con un brote de infeccién por
influenza tipo A®D. Pattison ha defendido
la relacién de la infeccién o colonizacién
por Helicobacter pylori y SMSL®?, que
otros autores han corroborado®, pero otros
no han podido confirmar$+s9, y ha sido am-
pliamente contestado y cuestionado®%.
También se ha relacionado con infecciones
por Pneumocystis carinii®” y Chlamidias®®.

b) Historia familiar de asma. Se ha en-
contrado una mayor incidencia de histo-
ria familiar de asma en SMSL®9).
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¢) En las familias de nifios con sindro-
me de hipoventilacién central congénita,
se da una mayor incidencia de SMSL®0.

d) Vacunacién. La vacunacién, inclu-
SO en programas de inmunizacién precoz o
acelerada, no provoca un incremento en el
riesgo de SMSLOD.

e) Estenosis pilérica hipetréfica. Se ha
encontrado una evolucién paralela de la in-
cidencia de estenosis pilérica hipertréfica
y SMSL, antes y después de poner a los ni-
fios a dormir boca arriba, por lo que se ha
sugerido un mecanismo etiopatégeno co-
mitin, que podria ser el dormir boca aba-
jo2),

CAMBIOS EPIDEMIOLOGICOS RESULTANTES
DE LA INTERVENCION SOBRE LOS
FACTORES DE RIESGO MODIFICABLES

a) Disminucién de las tasas de morta-
lidad. La realizacién de campafias para po-
ner a los nifios a dormir boca arriba ha te-
nido un efecto espectacular sobre la mor-
talidad por SMSL con reducciones que van
entre un treinta y un setenta por ciento*
7.93), También se ha confirmado el efecto
positivo del descenso de madres fumado-
ras®. También se ha apuntado el posible
efecto reductor derivado de la exclusién del
grupo de SMSL de los casos debidos a so-
focacién intencional o accidental, de acuer-
do con la definicién actualizada de
SMSL®5%). Skadberg, en Noruega, en-
contré una reduccién del noventa por cien-
to, y de los seis nifios fallecidos por SMSL,
cinco se encontraron durmiendo boca aba-
jo7. Coté, en Canadd, encontré que, en-
tre 1991 y 1997, el 88% de los casos ocu-
rridos se encontraban durmiendo boca aba-
jol2n,

b) Modificacién porcentual resultante
de otros factores. Paris, en el estado de
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Washington (EE.UU.) encuentra una re-
duccion global del sesenta por ciento pe-
10 €l riesgo aument6 para nifios de bajo pe-
so al nacer, para los hijos de madres fu-
madoras, solteras, de raza afroamericana
y con atencién obstétrica deficiente du-
rante el embarazo®). En Noruega, al igual
que en otros paises, han encontrado una
disminucién de la frecuencia de SMSL al
dormir los nifios boca arriba; sin embar-
go se ha apreciado un incremento en el
riesgo en los grupos de madres mas jove-
nes con menos de 20 afios de edad (OR:
pasa de 2,5 a 7,0), para el nimero de par-
tos-hijos (comparando el 4° o0 més frente
al 1° pasa el OR de 3,2 a 14,4), permane-
ciendo el estado de madre soltera como un
factor de riesgo importante®. Estudios
posteriores confirman el incremento del
riesgo para madres muy jévenes y en ma-
dres fumadoras®). En un estudio méds am-
plio, en Escandinavia, observan una dis-
minucién de 1,3/1.000 RN vivos a 0,6/1.000
RN vivos por el aumento de los nifios que
duermen boca arriba, pero aprecian un in-
cremento significativo del efecto de dor-
mir boca abajo, el tabaquismo materno y
la lactancia artificial V. A medida que la
prevalencia de dormir boca abajo se acer-
ca a cero, el tabaquismo materno se con-
vierte en el factor de riesgo mds importante
para el SMSL, con clara tendencia a au-
mentar el riesgo33192. Persiste el riesgo au-
mentado en los fines de semana, multi-
paridad, bajo peso al nacimiento y prema-
turidad, y embarazos miiltiples, pero sélo
se aprecia incremento del riesgo para los
RN pretérmino(102).

ESCORES EPIDEMIOLOGICOS
Alo largo de la década de los setenta
del siglo pasado, se desarrollaron unos sco-



res o sistemas de puntuacién basados en la
valoracién ponderada de miiltiples datos
epidemioldgicos. Su finalidad era la iden-
tificacién al nacimiento de grupos y nifios
de alto riesgo de muerte postneonatal(1%)
—entre cuyas causas destacaba el SMSL—,
para determinar estrategias de actuacion
preventiva®. Cabe destacar como mds uti-
lizados los scores de Sheffield% y Mel-
bourne1%), si bien su realizacién practica
no es facil197, Se ha criticado su falta de
sensibilidad y especificidad081%). No con-
sideraban factores tan importantes como
el tabaquismo materno y la posicién del ni-
fio al dormir; por eso, hoy en dia, han cai-
do en desuso?, ante la fuerza de otros pro-
cedimientos preventivos. Como dato bas-
te sefialar que la dltima publicacién es de
1994111,

CONCLUSION

Estd fuera de toda duda que hay una
serie de factores de riesgo sobre los que se
debe actuar de manera enérgica: posicién
al dormir boca arriba, colchén sélido y sin
mullidos adicionales, evitar el tabaquismo
materno durante el embarazo y la lactan-
cia (y también el paterno), fomentar la lac-
tancia materna, temperatura mds baja en
la habitacién del nifio, no arroparlo en ex-
ceso, y tenerlo mds al alcance de la madre
todo el dia y todos los dfas y especialmen-
te durante la noche. De todas estas reco-
mendaciones, a la hora de transmitirlas a
los padres, las dos mas importantes, -in-
ternacionalmente aceptadas y consensua-
das-, se refieren a los criterios epidemiol6-
gicos més sélidamente asentados: 1) colo-
car siempre al nifio lactante a dormir bo-
ca arriba y 2) crear un ambiente libre de ta-
baco para el nifio durante el embarazo y
después de nacer®.
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INTRODUCCION

El sindrome de la muerte sibita del
lactante (SMSL) es el diagnéstico atribuido
a la muerte repentina de un nifio de me-
nos de un afio de edad que carece de ex-
plicacién tras una investigacién completa,
que incluye la prictica de la autopsia, el
estudio del entorno donde ha ocurrido el
fallecimiento, la revisién de los sintomas
o afecciones que padecié el nifio antes de
la muerte, asi como cualquier otro dato
del historial clinico®.

Esta definicién significa que el diag-
néstico de SMSL se establece por exclu-
sién, cuando no encontramos una causa
que justifique el fallecimiento repentino
de un lactante, por lo que es necesaria una
profunda investigacién de cada caso de
muerte sibita del lactante a fin de escla-
recer y orientar las causas de la misma®.
Muchos de los estudios realizados duran-
te las dltimas décadas encaminados a in-
tentar explicar la etiopatogenia del SMSL
han servido para encontrar factores y si-
tuaciones de riesgo en relacién con el
SMSL, asi como para demostrar procesos
patoldgicos que explican algunas de las
muertes repentinas de un lactante «apa-
rentemente sano».
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Estos estudios han permitido un des-
censo significativo de las muertes achaca-
bles al SMSL en base a:
¢ Elreconocimiento de factores de ries-

go para el SMSL y la adopcién de me-
didas preventivas (el ejemplo més cla-
ro lo constituyen la efectividad de-
mostrada de las campatias «back to sle-
ep» de concienciacién respecto al cam-
bio de la postura de los lactantes al dor-
mir).

* También porque el nimero de nifios
que mueren de causas naturales no ex-
plicadas ha disminuido gracias a:

— Las mejoras sanitarias que han per-
mitido un diagnéstico y tratamien-
to més precoz en la patologfa del lac-
tante.

— La mejor identificacién y diagnésti-
co, incluidos los procedimientos y
estudios post-morten, de procesos
patolégicos que producen muertes
repentinas en el lactante, anterior-
mente atribuidas al SMSL, lo que
ha hecho aumentar la proporcién de
muertes sibitas del lactante de cau-
sa «explicable»®.

Dentro de estas causas explicables es

necesario resefiar la importancia de la in-



vestigacién exhaustiva de la muerte del ni-
fio, incluidos los estudios postmorten, a fin
de identificar causas «no naturales» del fa-
llecimiento. Varios autores* 3 apoyan la
idea de que es probable que muchos de
los nifios que atin se diagnostican de
SMSL sean realmente asesinatos que que-
dan sin aclarar. Asi Meadow® estudia a 81
nifios diagnosticados inicialmente de
SMSL (42) o fallecimiento por otras cau-
sas naturales (29), en los que mas tarde
pudo demostrarse que la muerte haba si-
do provocada, en la mayoria de los casos
por asfixia, siendo habitualmente la ma-
dre la responsable de ello.

Ao largo de los afios se han sugerido
miiltiples hipétesis sobre los posibles me-
canismos que originan el SMSL y se han
identificado diversos factores de riesgo®®
” (dormir boca abajo, colchones blandos
en la cuna, sobrecalentamiento, madre fu-
madora, lecho compartido, recién naci-
do pretérmino o bajo peso, etc.).

Actualmente la mayoria de los auto-
res reconocen para el SMSL una etiolo-
gia multifactorial, pudiendo considerar
que quizds no debiera entenderse como
una entidad patolégica independiente si-
no el resultado final de procesos diver-
sos. También es posible que diferentes
causas se combinen para llegar a una via
final comtin que conduce al lactante a
la muerte.

Dentro de las multiples hipétesis que
se han enunciado para explicar el SMSL
clasicamente han encontrado un mayor
arraigo aquellas que aluden a un origen
respiratorio, cardiovascular o nervioso por
disfuncién del tronco cerebral, y en ge-
neral todas ellas interrelacionadas con los
estados de suefio. Ademds expondremos
algunas otras de las teorfas patogénicas
propuestas para el SMSL.

ALTERACIONES EN EL PATRON
RESPIRATORIO

Durante mucho tiempo se consideré
la apnea como la base de la causalidad del
SMSL, debido a estudios que observaban
mayor incidencia de apneas prolongadas,
apneas de corta duracién y respiracién pe-
riédica en nifios con mayor riesgo de
SMSL, como los recién nacidos pretér-
mino.

Uno de factores que se ha considera-
do clave en la apnea es la inmadurez del
control respiraton'o, tanto central como en
la transmisi6n y ejecucién, con mayor vul-
nerabilidad de las dreas respiratorias bul-
bopontinas a mecanismos inhibidores cen-
trales o periféricos y una respuesta mds
lenta a los estimulos, con un tiempo de
conduccién cerebral mayor en los nifios
que presentan apneas que en aquellos que
no las tienen.

Otro factor que se ha referido en la gé-
nesis de la apnea del lactante® es el de los
reflejos que se originan en las vias respi-
ratorias superiores, que pueden alterar di-
rectamente el patrén respiratorio y des-
empefiar un papel fundamental tanto en
el inicio como en la terminacion de la ap-
nea. Las paredes de las fosas nasales, na-
so y bucofaringe y laringe, contienen gran
cantidad de terminaciones nerviosas sen-
soriales que pueden responder a diversos
estimulos, ésta serfa la explicacién de las
apneas producidas por estimulacién de los
quimiorreceptores situados en la laringe
tras regurgitacién de contenido géstrico
en las vias respiratorias o de la pausa cen-
tral, caracteristica de la apnea mixta por
inhibicién refleja de la contraccién dia-
fragmética debida al incremento de la pre-
sién negativa en la luz de las vias respira-
torias secundaria a una obstruccién de vi-
as aéreas superiores.
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Otro modelo para explicar la patoge-
nia de la apnea, inicialmente sugerido por
Thach® y modificado posteriormente por
Miller®, postula que la presién luminal
negativa que se genera durante la inspi-
racién puede causar el colapso de una fa-
ringe adaptable. Se ha demostrado la im-
portancia de los musculos de la via aérea
superior (geniogloso, genihioideo) para
mantener la permeabilidad de la via aé-
rea, por lo que un menor tono de los mis-
mos puede facilitar episodios de obstruc-
cion.

La actividad diafragmatica disminui-
da es un componente importante de la ap-
nea espontdnea asociada con la obstruc-
cién de las vias respiratorias, y ni la acti-
vidad del diafragma ni la del geniogloso
aumentan la resolucién de la apnea. Es-
to sugiere que las formas obstructiva y mix-
ta de apnea central son causadas por un
mecanismo comun, una reduccién en el
impulso central, que afecta al diafragmay
relaja los misculos de las vias aéreas su-
periores.

Actualmente se considera que la ap-
nea puede ser una manifestacion final en
el SMSL, pero no estd claro que sea la cau-
sa que dispara los sucesos que llevan a la
hipoxia y la muerte. Las alteraciones en el
patrén respiratorio, como respiracion pe-
riédica o apneas de corta duracién, son ca-
si universales en todos los lactantes y, sin
embargo, la presencia previa de apneas
prolongadas es muy baja en nifios que fa-
llecen victimas de un SMSL10),

Tampoco existe evidencia de relacién
causal entre las apneas de la prematuri-
dad y el SMSLV porque, aunque la in-
cidencia de SMSL es mayor en recién na-
cidos pretérmino, se correlaciona con la
edad gestacional y no con el antecedente
de apneas. Barrigton? encuentra una ele-
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vada incidencia de episodios de apnea
(91%), en registros de monitorizacién pre-
vios al alta, en recién nacidos pretérmi-
no (realizados en 187 nifios con peso al na-
cimiento inferior a 1.251 g); en el segui-
miento posterior de estos pacientes hasta
los 6-8 meses de vida ninguno fallecié. Va-
rios de los nifios de este estudio reingre-
saron por presentar patologia infecciosa
de vias respiratorias acompafiada de ap-
neas clinicas. Esto sugerirfa que en el lac-
tante pretérmino con apneas en el regis—
tro al alta existirfa una inestabilidad del
control respiratorio que puede ser puesta
de manifiesto nuevamente por la accién
de una infeccién respiratoria (por VRS u
otros patégenos respiratorios)‘

CONTROL CARDIACO

Las anomalias en el control de la fre-
cuencia cardiaca es uno de los factores que
se ha sugerido como causa del SMSL3),
En algunos nifios que fallecieron mientras
estaban monitorizados se observé bradi-
cardia severa como inicio de la fase que
llevaba al exitus.

Diversos autores han encontrado al-
teraciones cardiacas estructurales, congé-
nitas, infecciones y arritmias en las muer-
tes inesperadas en lactantes. Asi Dancea'?,
en un andlisis retrospectivo de las autop-
sias de nifios con muerte stbita entre los
7 dias a los 2 afios en Quebec, observa en
un 10% de ellas patologfa cardiaca, de las
que un nimero significativo (46%) no pre-
sentaban malformacién estructural y sélo
el 64% de las malformaciones y un 13%
de la patologia sin alteraciones estructu-
rales habian sido diagnosticados antes de
la muerte.

Varios investigadores han postulado
que la arritmia ventricular y el sindrome



de QT largo pueden ser responsables de
algunos casos de SMSL5.16) Schwartz(19),
en un amplio estudio prospectivo en re-
cién nacidos, a los que se realizé6 ECG du-
rante la primera semana de vida y a los que
se sigui6 hasta el afio de edad, encontré
que los nifios que posteriormente falle-
cieron de SMSL tenfan un intervalo QT
mayor que los supervivientes o los que fa-
llecieron de otras causas.

La prolongacién del intervalo QT ac-
tuarfa como un sustrato arritmogénico, por
alteraciones en la repolarizacién ventri-
cular, que requiere un «trigger» para el
desarrollo de arritmias amenazantes pa-
ra la vida. Este «disparador» puede ser
cualquier situacién de estrés con aumen-
to de la actividad simpdtica y elevacién de
catecolaminas.

La prolongacién del intervalo QT pue-
de originarse por dos mecanismos:

e Alteraciones en el desarrollo de la in-
ervacion simpdtica cardiaca en los pri-
meros meses de vida que produce un
disbalance en el control simpatico en-
tre zonas del corazén.

* Por una anormalidad genética: el sin-
drome de alargamiento del intervalo
QT (SQTL). Este sindrome es origi-
nado por un defecto en los canales i6-
nicos del corazén que produce altera-
ciones en el control de la repolariza-
cién ventricular. Se trata de una en-
fermedad familiar unida a mutaciones
genéticas, aunque Schwartz( descri-
be un caso de SMSL en cuyo estudio
molecular post-morten se identificé la
mutacién KVLQTTI, asociada al SQTL,
de aparicién «de novo» sin afectacién
del resto de la familia. Se han encon-
trado también otros defectos genéti-
cos como el SCN5A que se encuen-
tran en el 5-10% de los casos de

SQTL. En los portadores de esta mu-
tacién se ha observado aumento de la
frecuencia de trastornos cardiacos du-
rante el suefio y otro tipo de arritmia
denominada sindrome de Brugada que
ha sido asociada, al igual que el SQTL,
como causa potencial del SMSL. Se
estima(®® que aproximadamente el 2%
de los casos de SMSL son portadores
de la mutacién SCN5A.

Ademis se ha postulado en la patoge-
nia del SMSL la respuesta anormal del sis-
tema nervioso auténomo en el control cir-
culatorio ante diversos estimulos. Entre
éstos estarfa la posicién al dormir en pro-
no; asi Chong'» encuentra en un estudio
de nifios a término, con una media de edad
de 7.9 semanas, que el dormir en posicién
de prono produce diversas alteraciones en
el control circulatorio: disminucién del to-
no vasomotor con vasodilatacién periféri-
ca, aumento de la temperatura de la piel,
menor tension arterial y bradicardia. Si es-
te efecto se asocia con una falta de res-
puesta de los barorreceptores podria lle-
var a un nifio vulnerable a un inadecuado
retorno venoso, pobre perfusién pulmo-
nar e hipoxia.

DISFUNCION DEL TRONCO CEREBRAL

La disfuncién del tronco-encéfalo co-
mo origen del SMSL se ha venido bara-
jando desde que en 1976 Naeye encuen-
tra astrogliosis en el 50% de las victimas
de SMSL. Posteriormente, Kinney y Fi-
liano describen alteraciones de los siste-
mas neurotransmisores: nicotinico-coli-
nérgico, catecolaminérgico y de opidceos
endégenos, y deficiencias en el acopla-
miento a los receptores muscarinicos de
ciertas células del nicleo arcuato y en re-
giones relacionadas del tronco, una zona
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que se considera involucrada en la res-
puesta ventilatoria a la hipercapnia, los
quimiorreceptores y en el control cardio-
vascular20),

Como consecuencia de anomalias en
el desarrollo o retraso madurativo de las
estructuras del tronco cerebral que afec-
tan al control cardiorrespiratorio, res-
puestas del despertar asfictico o sensibili-
dad de los quimiorreceptores, se puede
producir alteracién en los mecanismos de
control homeostitico, con el consiguien-
te compromiso de funciones vitales®. Es-
to se traducirfa en un aumento de apneas
o respiracién periédica durante el suefio
y en disminucién de la sensibilidad de los
quimiorreceptores ante situaciones de hi-
poxia o hipercapnia, con escasa capacidad
para despertarse ante ellas.

Dentro de las teorfas que sefialan a al-
teraciones del tronco cerebral como cau-
sa del SMSL podemos encuadrar a las hi-
potesis de triple riesgo(2”.

De acuerdo con esta hipétesis el
SMSL se produce cuando inciden en un
lactante simultdneamente tres circuns-
tancias:

* Una vulnerabilidad subyacente en el
control homeostitico.

*  Un periodo critico del desarrollo en
relacién con el control homeostatico,

y
¢ Un factor externo que aumenta la vul-

nerabilidad subyacente del nifio y ac-

tda como desencadenante.

Varios autores como Wedgwood (1972),
Rogmun y Saugstad (1993) han propues-
to este esquema del triple riesgo con lige-
ras variaciones. Kinney y Filiano, en 1994,
anaden el origen prenatal del proceso, he-
cho que ha sido recogido por el National
Institute of Child Health and Development
(NICHD) en su Plan Estratégico 2000, en
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el que se establece el SMSL como una pa-
tologia del desarrollo con origen en altera-
ciones durante el desarrollo fetal @,

Filiano y Kinney basan su evidencia
sobre el origen prenatal en: 1) la existen-
cia de sutiles anomalias del SNC y/o sis-
témicas detectadas en las victimas del
SMSL por métodos de estudio rigurosos
o cuantitativos en la autopsia; 2) anomali-
as neonatales en la funcién neurolégica
o0 autonémica en al menos algunas futuras
victimas de SMSL, 3) anomalfas postna-
tales en el llanto, patrones cardiacos o ven-
tilatorios, en algunas futuras victimas del
SMSLy 4) factores maternos y relaciona-
dos con el embarazo asociados con au-
mento del riesgo de SMSL. Juntos, estos
factores de riesgo apuntarian a un inade-
cuado ambiente intrauterino, y sugerirfan
que los mecanismos de riesgo de SMSL
se desarrollan en la vida fetal.

Un trabajo reciente de Guntherton®V
refuta todas estas evidencias sobre el ori-
gen prenatal del SMSL en base a que no
existe ningin método conocido para po-
der determinar si las anomalias de los neu-
rotransmisores tienen ese origen prenatal;
s6lo sabemos que ocurren al menos 4 dias
antes de la muerte, y que no tienen signi-
ficacién més especifica que la astrogliosis.
La evidencia es contraria a una injuria pre-
natal como factor frecuente de SMSL, por-
que estudios neonatales de control venti-
latorio en pacientes que més tarde falle-
cieron por SMSL han sido normales.

También es dificil aceptar la explica-
cién de Filiano y Kinney respecto a la dis-
tribucién de la edad de la muerte en el
SMSL. Ellos postulan que el periodo en-
tre 1y 6 meses, la época de la mayorfa de
los fallecimientos por SMSL, representa
un momento de inestabilidad para vir-
tualmente todos los sistemas fisiolégicos



y de una mayor reorganizacién del siste-
ma nervioso auténomo. Realmente en es-
te intervalo se demuestra mucha menos
inestabilidad que en el periodo neonatal,
momento en el que se producen la mayo-
ria de las muertes por defectos congéni-
tos y anemia materna severa, y no por
SMSL.

ALTERACIONES DEL SUENO Y DE LA
CAPACIDAD DE DESPERTAR

La idea de una intima relacién entre
el SMSL y el suefio ha sido un punto de
vista prevalente durante muchos afios, de-
rivada del hecho de que la gran mayoria
de los nifios que fallecen por SMSL lo ha-
cen durante el suefio®. La deficiente ca-
pacidad de despertar podria ser un im-
portante escalén en los mecanismos que
llevan al SMSL, ya que el despertar pue-
de ser una respuesta protectora frente a
condiciones peligrosas o efectos nocivos
que puedan ocurrir durante el suefio.

El centro de control del suefio est4 in-
timamente relacionado anatémica y fun-
cionalmente con otros centros determi-
nantes en la regulacién de las funciones
corporales como el centro respiratorio, el
del control cardiovascular, o de la tempe-
ratura. Es fécil, por tanto, entender la in-
fluencia del estado de suefio en estos cen-
tros, observindose que las apneas ocurren
més frecuentemente durante el suefio ac-
tivo (suefio REM) e indeterminado (tran-
sicional)®, momentos en que se presenta
variabilidad de la ritmicidad respiratoria
con patrones respiratorios irregulares,
Ademds, otros factores pueden aumentar
la vulnerabilidad de los lactantes a la ap-
nea durante el suefio activo: los movi-
mientos asincrénicos de la pared toréci-
ca que reducen el volumen pulmonar, pu-

diendo deteriorar la oxigenacion, y el au-
mento compensador de la actividad del
diafragma que puede predisponer a fati-
ga diafragmatica y colapso de las estruc-
turas de las vias respiratorias superiores.

Durante la fase de suefio REM tam-
bién se ha observado disminucién del to-
no muscular y menor respuesta a los re-
ceptores de estiramiento y a la hipercap-
nia, asi como®® anomalias en el control
autonémico cardiovascular con alteracién
en la variabilidad de la frecuencia cardia-
cay tensién arterial, y aumento del um-
bral de despertar.

El mayor tiempo de suefio REM en
los primeros meses de vida serfa una cir-
cunstancia que explicarfa la mayor sus-
ceptibilidad al SMSL en esta etapa.

En nifios con alto riesgo de SMSL® se
observa menor respuesta al despertar fren-
te a la hipoxemia e hipercapnia y menos
frecuencia de despertares espontdneos.

Uno de los factores que pueden influir en
la mayor incidencia de SMSL en los nifios que
duermen en decibito prono es que esta pos-
tura se asocia con una menor reactividad a los
estimulos ambientales®) durante el suefio REM
y un aumento del umbral de despertar en to-
das las fases del suefio. La maxima diferencia
de dicho umbral entre los nifios colocados en
posicién de prono o supino se presenta a la edad
de 2-3 meses, el periodo de mayor riesgo de
SMSL. De otra parte, la posicién de supino se
asocia con mayor variabilidad de la frecuencia
cardiaca, mayor nimero de episodios de des-
pertar®, aumento del tiempo de vigilia, menos
periodos de suefio y mayor gasto metabdlico.

Simpson®¥ relaciona el riesgo de
SMSL con la falta de suefio por el estrés.
La deprivacién o fragmentacién del sue-
no requiere un periodo de recuperacion
o «fase de rebote», durante el cual se ob-
serva un suefio mds profundo, con menos
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«despertares» y disminucién del tono mus-
cular en las vias aéreas superiores con la
consiguiente posibilidad de obstruccién
de las mismas. Cuando circunstancias de
estrés producen una importante alteraciéon
del suefio y subsiguiente fatiga, el fallo en
los mecanismos de despertar para restau-
rar el tono muscular y vencer la obstruc-
cién puede conducir al SMSL.

REINSPIRACION DEL AIRE EXHALADO

Uno de los mecanismos propuestos pa-
ra explicar la patogenia del SMSL, mien-
tras el nifio duerme en prono, es la reins-
piracién del CO; exhalado. Cuando el lac-
tante se encuentra con la cara apoyada SO-
bre una superficie semipermeable al gas,
el CO; expirado se va acumulando en el
lecho y, en las inspiraciones sucesivas el
aire presentard un mayor contenido en
di6xido de carbono y una disminucién gra-
dual del oxigeno, hechos que de mante-
nerse pueden llevar al lactante a la muer-
te. Bolton et al.2? desarrollaron un mo-
delo mecénico simulando el sistema res-
piratorio de un nifio para medir este fe-
némeno, observando que cuando el mo-
delo se coloca con la cabeza boca abajo so-
bre distintos materiales utilizados habi-
tualmente en las camas, se produce una
considerable reinspiracién de aire con acu-
mulacién de COs. La respuesta fisiol6gi-
ca normal a la reinhalacién de diéxido de
carbono serfa la estimulaci6n, en respuesta
ala hipoxia y la hipercapnia, del aumento
de la ventilacién, el movimiento y el des-
pertar. Pero en estudios realizados por Bol-
ton se observa que el 2% de la poblacién
infantil puede tener una respuesta inade-
cuada al incremento de las concentracio-
nes de CO; inspirado e hipoventilacién pa-
radéjica en respuesta a la hipoxia. Si al-
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guno de estos nifios duerme en dectibito
prono con materiales en la cama que difi-
culten una dispersién adecuada del gas ex-
pirado, esta falta de respuesta puede lle-
varle a la muerte. Esto podria ocurrir igual-
mente en otros nifios en los que se han ob-
servado deficiencias en la ventilacién y en
las respuestas de despertar.

SOBRECALENTAMIENTO

Tras un estudio de publicaciones an-
teriores sobre la relacién entre el estrés
térmico y el SMSL, Guntheroth®® en-
cuentra una fuerte asociacién entre la re-
gulacién térmica y el control ventilato-
rio, especificamente con apnea prolonga-
da. Se ha propuesto a las interleuquinas
como los mediadores humorales, libera-
dos por infeccién o estrés térmico, que
provocarian vasoconstriccion periférica,
aumento del metabolismo y alteraciones
en la termorregulacién y en el control res-
piratorio que pueden llevar a apnea pro-
longada. Algunos autores han incluido el
estrés térmico dentro de la hipétesis de la
reinspiracién de COs, pero existen diver-
sos factores de riesgo para el SMSL aso-
ciados con el estrés térmico no explicables
con dicha teoria, lo que harfa suponer dos
mecanismos diferentes, aunque posible-
mente relacionados en un proceso que lle-
va al exitus a través de un fallo en el des-
pertar o una alteracién respiratoria.

INFECCION Y SMSL

Varios factores sugieren un papel de la
infeccion en la patogénesis del SMSL: 1)
su mayor incidencia en invierno y prima-
vera, cuando aumentan las infecciones res-
piratorias y enfermedades gastrointesti-
nales; 2) el pico de incidencia del SMSL se



produce en el momento de la caida de la
inmunidad transmitida por la madre y la
primera exposicién a la mayorfa de los pa-
tégenos, y 3) la asociacién del SMSL con
infeccién reciente de las vias respiratorias
altas y gastrointestinales. Este papel de la
infeccién en la génesis del SMSL también
parece sugerido por el hallazgo de cambios
inflamatorios a diferentes niveles del trac-
to respiratorio y elevacién de citoquinas in-
flamatorias y/o anticuerpos frente a pato-
genos en diversos tejidos o liquidos corpo-
rales de pacientes fallecidos por SMSL0.

El mecanismo propuesto para expli—
car el papel de la infeccién en el SMSL
incluye: teorfas que implican a la obs-
truccién parcial de la via aérea por infec-
cién respiratoria que puede llevar a alte-
raciones del despertar del suefio, estrés
por deprivacién de suefio, o apnea; y te-
orfas que buscan la causa en una respues-
ta inflamatoria generalizada con cambios
en el sistema nervioso central inducidos
por citoquinas. Los estudios a menudo
muestran implicacién de agentes infec-
ciosos en conjuncién con otros cofactores
(madre fumadora, posicién al dormir). Ac-
tualmente no existen evidencias directas
que justifiquen estas teorfas.

COMPRESION DE LAS ARTERIAS
VERTEBRALES

Se ha implicado también como uno de
los mecanismos causantes del SMSL la
compresién de las arterias vertebrales por
los movimientos del cuello, que podria
producir isquemia del troncoencéfalo.

Mediante angiografia, se ha demos-
trado en adultos sanos que los movimien-
tos de rotaci6n de la cabeza pueden com-
primir las arterias vertebrales. En nifios,
estudios angiogrificos y del flujo vascular

post-mortem, o histopatoldgicos® han en-
contrando evidencias de que tanto la ex-
tension como la rotacién del cuello pue-
den comprimir las arterias vertebrales.

En lactantes que presenten anomalfas
estructurales de las arterias en la base del
crémeo con inadecuado flujo cerebral com-
pensatorio, o con factores de riesgo que
condicionen una reduccién significativa en
el flujo vertebrobasilar o en la vasodilata-
cién compensadora, la compresién de las
arterias vertebrales puede causar isquemia
aguda del tronco-encéfalo y muerte.

Esta hipétesis explicarfa el mayor ries-
go del lactante cuando duerme en deci-
bito prono por la tendencia a rotar o ex-
tender el cuello para mantener libre la via
aérea, movimientos que pueden producir
compresion de las arterias vertebrales. Da-
do que los lactantes menores de un mes
no tienen atin capacidad de rotar o exten-
der la cabeza en grado suficiente para pro-
ducir compresién de las arterias verte-
brales y los mayores de 6 meses tienen
desarrollada una proteccién anatémica del
cuello que en general les impide la com-
presién de las arterias ante dichos movi-
mientos, seria explicable la escasa inci-
dencia del SMSL entre los nifios menores
de 1 mes o mayores de 6 meses.

DEFECTOS DEL METABOLISMO

El SMSL se ha relacionado con di-
versos defectos del metabolismo, en par-
ticular con trastornos de la betaoxidacién
mitocondrial de los dcidos grasos, ademds
de con enfermedades del ciclo de la urea,
acidurias organicas (acidemia metilmal6-
nica, propidnica, isovalérica), trastornos
del metabolismo del piruvato y de la ca-
dena respiratoria y trastornos del meta-
bolismo de los hidratos de carbono.
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Estos trastornos pueden ser causa de
muerte repentina en el lactante, y duran-
te muchos afios los nifios fallecidos por es-
ta causa han podido ser erréneamente
diagnosticados de SMSL. Hoy en dia, gra-
cias a las mejoras en el conocimiento y po-
sibilidades diagnésticas de estas entidades
podemos «explicar» el fallecimiento de es-
tos nifios por una enfermedad concreta,
con lo que a la luz de la definicién de
SMSL no pueden ser considerados como
tal, al dejar de existir una de las premisas
de la misma: muerte que «carece de ex-
plicacién».

EPILEPSIA Y SMSL

En los primeros meses de vida las cri-
sis epﬂépticas pueden presentarse con una
sintomatologfa no habitual, como pausas
de apnea con atonfa y subsiguiente hipo-
xemia, sin movimientos de extremidades®2).
El registro electroencefalogrifico aislado
puede no mostrar actividad paroxistica in-
tercritica, siendo necesario practicar un re-
gistro continuado para evidenciarla. Cuan-
do estos episodios coexisten con otro tipo
de crisis el diagndstico es sencillo pero si,
aunque de forma infrecuente, la crisis de
apnea se presenta de forma aislada como
tinica manifestacion epiléptica o como ini-
cio de una epilepsia, el diagndstico pue-
de pasar inadvertido y el lactante fallecer
de forma stbita e inexplicada.

RELACION CON EL HELICOBACTER PYLORI

Una relacién etiolGgica propuesta re-
cientemente ha sido la asociacién del
SMSL con el Helicobacter pylori. Kerry
cols.®¥ en el examen retrospectivo de las
autopsias de 32 casos de SMSL y 8 con-
troles, estudian con técnicas de PCR la
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existencia del H. pylori en estémago, trd-
queay pulmén, constatindola mediante la
presencia de las secuencias genéticas ureC
y cagA del H. pylori en las muestras de
DNA obtenidas de estos tejidos. Se en-
cuentra una asociacién altamente signifi-
cativa entre el SMSL y la presencia de al-
guno de estos genes del H. pylori (28 de
los 32 casos de lactantes fallecidos de
SMSL fueron positivos para uno o los dos
genes en uno o mds tejidos, frente a un tni-
co caso en los controles). La teoria pato-
génica, propuesta por los autores, que pre-
tende explicar c6mo la infeccién por H.
pylorilleva al lactante a la muerte se basa:
de un lado, la aspiracién de contenido gés-
trico con elevadas cantidades de ureasa que
subsiguientemente se deposita en el al-
véolo y puede llevar a la produccién de
amonio por hidrélisis de la urea plasmati-
ca; y, por otra parte, en la produccién de
interleukina 1 en la mucosa géstrica pue-
de producir fiebre y aumento del suefio
profundo, lo que en combinacién con el
aumento de amonio en sangre y otros fac-
tores como el sobrecalentamiento o la po-
sicién de prono puede ser letal.

Este trabajo ha sido muy cuestiona-
do por diversos autores®-3% tanto desde
el punto de vista metodolégico: grupo con-
trol muy pequefio y que habia recibido an-
tibioterapia intravenosa a altas dosis en los
dias previos al exitus, mientras que el gru-
po de SMSL no recibi6 antibioterapia; po-
sible contaminacién por H. pylori duran-
te la reanimacién o la autopsia, sospecha-
do por la elevada incidencia de H. pylori
en estos nifios respecto a las cifras de in-
cidencia entre nifios menores de un afio;
utilizacién de métodos no especificos pa-
ra la identificacién del H. pylori. Igual-
mente cuestionado en base a la hipGtesis
patogénica que plantea, y ademés por es-



tablecer una relacién de causalidad en lo
que puede ser sélo una simple asociacién,
por otro lado no encontrada por otros au-
tores®9),
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6. Aspectos juridicos y médico-legales en
la muerte subita del lactante

FX. Llebaria Enrich, LL. Puig Bausili, ]. Arimany Manso

Instituto de Medicina Legal de Catalufia. Generalitat de Catalunya

INTRODUCCION

El sindrome de la muerte stbita del
lactante (SMSL) fue definido en 1969
por Beckwit y posteriormente revisado
en el afio 1989, en una reunién auspi-
ciada por el National Institute of Child
Healt and Human Development, don-
de un panel de expertos llegé al acuer-
do de considerar como tal «la muerte
sibita de un nifio de menos de un afio
de edad, que permanece sin explicacién
después de la realizacién de una com-
pleta investigacion post mortem, inclu-
yendo la autopsia, examen del lugar del
fallecimiento y revisién de la historia cli-
nica» (Willingeer y cols., 1991)W.

En Espaiia, a finales del afio 1990 y
en el seno de la Asociacién Espaiiola de
Pediatria se constituy6 un grupo de tra-
bajo para el Estudio y Prevencién de
la Muerte Subita Infantil (GEPMSI),
formado por pediatras, médicos foren-
ses, patdlogos y epidemiélogos?, entre
otros. En concordancia con este traba-
jo, en Catalufia se inicié en diciembre
de 1990 el estudio, constituyéndose el
«Grup d’Estudi i Prevenci6 de la Mort
Sobtada Infantil» en el seno de la So-
cietat Catalana de Pediatria, siendo in-
tegrado por distintos especialistas en di-

versas materias®. El objetivo inicial fue
el de establecer un protocolo multidis-
ciplinar de actuacién que sirviera de ins-
trumento para la realizacién de una co-
rrecta valoracién de los casos de SMSL.
Los diferentes aspectos y protocolos de
estudio sobre el tema fueron recogidos
en su dia en un Libro Blanco que fue
editado en el afio 1996,

En cuanto alos distintos apartados de
esta definicion, destacamos la importan-
cia de la revisién de la historia clinica del
nifio, de la que se obtendré informacién
sobre los posibles antecedentes familia-
res, patoldgicos, obstétricos, etc. El an-
tecedente de embarazo no deseado, par-
to fuera del hospital, ausencia de cuida-
dos perinatales, no vacunaciones, consu-
mo de sustancias incluido el alcohol du-
rante y tras el parto, puede ser un indi-
cio de la existencia de malos tratos en el
nifio®. Un caso de interés es la muerte
subita y simultdnea de gemelos, consti-
tuyendo una problematica médico-legal
de gran importancia que exige un estu-
dio meticuloso y exhaustivo, con el obje-
tivo de su diferenciacién con la muerte
violenta del recién nacido®.7.

En la diligencia judicial desencade-
nada por el hallazgo del nifio sin vida,
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conocida como «levantamiento del ca-
daver», hay que decir que en un niime-
ro no despreciable de casos no se pue-
de realizar adecuadamente, debido al
traslado del nifio por los servicios de ur-
gencias médicas, a un centro hospita-
lario. Es importante preguntar a los pa-
dres o responsables del nifio sobre as-
pectos epidemiolégicos, antecedentes
patolégicos y médico-legales, entre los
mas destacados.

Finalmente y dentro del estudio
post-mortem, se procederd a la practica
de la autopsia judicial que incluird el es-
tudio fotografico del lugar de los hechos
y del caddver, examen externo del ca-
daver, determinacién del peso corporal,
estado de nutricién y de hidratacién, asi
como la observacién de alteraciones ex-
ternas que nos sugieran la existencia de
malos tratos infantiles. Es muy conve-
niente la realizacién de una radiografia
de la totalidad del cuerpo previa a la
préctica de la autopsia, con la misma fi-
nalidad a la que nos hemos referido an-
teriormente®. El examen macroscopi-
co deberd completarse con el estudio
anatomo-patolégico de las distintas
muestras establecidas en los protocolos
internacionales y demads exploraciones
complementarias que puedan estable-
cerse en los mismos.

ASPECTOS JURIDICOS DE LA MUERTE
SUBITA DEL LACTANTE

Basandonos en la definicién del sin-
drome de la muerte sibita del lactante,
ésta se caracteriza por la rapidez en su
presentacién y el de ser inesperada, ocu-
rriendo en un nifio sano aparentemen-
te o con antecedentes patolégicos tri-
viales. Ello da pie a que en este tipo de
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muerte, por sus propias caracteristicas,
sea obligado el descartar una posible
muerte violenta o sospechosa de crimi-
nalidad.

En nuestro ordenamiento juridico,
mds concretamente en la Ley de Enjui-
ciamiento Criminal (LECr), establece
en su articulo 343 que «en los sumarios
a que se refiere el articulo 340 (muertes
violentas o sospechosas de criminalidad),
aun cuando por la inspeccion exterior
pueda presumirse la causa de la muer-
te, se procederd a la autopsia del cadd-
ver por los médicos forenses, o en su ca-
so por los que el juez designe, los cuales,
después de describir exactamente dicha
operacion, informardn sobre el origen
del fallecimiento y sus circunstancias».

La autopsia tiene por finalidad el
averiguar si el sujeto a quien se le prac-
tica ha fallecido o no de muerte violen-
ta, determinandose, en caso afirmativo,
la causa de esas violencias, siendo com-
plementada con los estudios bioquimi-
cos, microbiolégicos, histopatoldgicos,
toxicolégicos, entre otros.

En muchos casos la autopsia practi-
cada en el dmbito judicial nos dar4 da-
tos relevantes para la posterior califi-
cacién del delito, debiéndose detallar
por el médico forense todos los datos
que permitan conocer las circunstancias
que mediaron en el hecho delictivo, asi
como la causa del fallecimiento®.

Debe hacerse la autopsia siempre en
los supuestos del articulo 340, aun cuan-
do de la inspeccién exterior del caddver
pueda presumirse la causa de la muer-
te. Ha de tenerse en cuenta la excepcién
prevenida en el articulo 785. 8 ) de la
LECr, redactado de nuevo por la L.O.
7/88, de 28 de diciembre que regula «el
procedimiento abreviado para determi-



nados delitos», en el que el juez podra
acordar «que no se practique la autop-
sia cuando por el médico forense o quien
haga sus veces se dictamine cumplida-
mente la causa de la muerte sin necesi-
dad de aquélla». Esta medida ha sido
recogida en la Ley Orgdnica 38/2002, de
24 de octubre, de reforma parcial de la
LECr sobre el procedimiento para el
enjuiciamiento rdpido e inmediato de
determinados delitos, faltas, y de modi-
ficacién del procedimiento abreviado,
en el articulo 778, pérrafo 4°, que en-
trard en vigor a los seis meses de su pu-
blicacién en el Boletin Oficial del Esta-
do. Piénsese que dicha excepcion, por
todo lo anteriormente expuesto, serd de
escasa aplicacién, dado que las circuns-
tancias del SMSL comportardn la reali-
zacién de la autopsia judicial. No pro-
cede realizarla en los casos de muerte
natural, sin perjuicio de que al haberse
realizado la autopsia clinica, los médi-
cos que la hayan practicado diesen cuen-
ta al Juzgado de Instruccién de cualquier
anomalfa que hayan observado sobre las
causas reales del fallecimiento, que pu-
dieran dar origen a una investigacién su-
marial.

Otro aspecto a destacar del SMSL
es que la forma de presentacién de es-
tas muertes puede plantear en ocasio-
nes denuncias por una presunta mala
praxis médica contra los facultativos que
pudieran haber asistido al nifio en las
horas previas a su fallecimiento. Ello es
debido a que, en un porcentaje elevado
de casos, al menos la mitad de los mis-
mos, segtin B. Knight, el dia anterior ha-
bian presentado sintomas de escasa con-
sideracién, cominmente pertenecien-
tes a infecciones banales de vias respi-
ratorias, y que en ningtin caso hacian

sospechar el desenlace fatal de los acon-
tecimientos10),

El supuesto mds usual es el de los
padres que se acuestan por la noche y
se encuentran por la mafiana al nifio sin
vida. Debido a esta forma de presenta-
cién de la muerte, éstos podrian consi-
derar que no se practicaron todos los es-
tudios clinicos y de exploraciones com-
plementarias necesarias, llevandoles a
interponer la correspondiente denun-
cia.

Finalmente insistir en la importan-
cia de no certificar la muerte mediante
el correspondiente parte facultativo de
defuncién en el caso que nos ocupa, por
las razones ya argumentadas anterior-
mente de hallarnos ante una muerte sos-
pechosa de violencia o de criminalidad,
pudiendo dar lugar a posibles respon-
sabilidades de tipo disciplinario o incluso
penalh.

ASPECTOS MEDICO-LEGALES EN LA
MUERTE SUBITA DEL LACTANTE

El principal problema de la muerte
stbita del lactante es que se trata de un
diagnéstico de exclusién, dependiendo
del grado de cuidado que el patdlogo fo-
rense utiliza en la investigacién para ex-
cluir las otras muchas causas de muer-
te en el nifio. Tal como dice Valdés Da-
pena es el patdlogo el que decide en ca-
da caso si una muerte siibita ha sido o
no interpretada adecuadamente.

El conocimiento adecuado de estos
casos vendréd dado por la utilizacién de
una metodologia de trabajo en la que se
incluird de forma obligada un protoco-
lo multidisciplinar con la participacién
de distintos especialistas que aportardn
sus conocimientos, con el fin de anali-
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zar de forma exhaustiva y rigurosa los
distintos apartados incluidos en éste.

En el protocolo se incluirdn estudios
fotogrificos, radiograficos, examen ex-
terno con pesos y medidas, apariencia
general y desarrollo, andlisis de los dis-
tintos aparatos, sefiales de violencia, pe-
tequias, obstruccién de vias aéreas, to-
ma de muestras para estudio histopato-
légico, estudios microbiolégicos, toxi-
colégicos, bioquimicos, metabélicos y
genéticos que se consideren necesarios.

Una de las cuestiones que en un fu-
turo va a tener una gran trascendencia
a la hora de poder aplicar estos proto-
colos desde el &mbito de la medicina fo-
rense, son la creacién de los Institutos
de Medicina Legal (IML) en Espafia.
La promulgacién de la Ley Organica
6/1985, de 1 de julio, del Poder Judicial,
supuso un hito fundamental en la re-
forma de la medicina forense, al confi-
gurar los Institutos de Medicina Legal
como pilares de su Organizacién. De es-
ta forma se sientan las bases para su-
perar las deficiencias organizativas y ope-
rativas fruto de la regulacién preceden-
te, caracterizada por la falta de coordi-
nacién y de planificacién conjunta.

El Real Decreto 386/1996 de 1 de
marzo aprobé el reglamento de los Ins-
titutos de Medicina Legal. El articulo 1
del mencionado reglamento define los
IML como «drganos técnicos cuya mi-
si6n serd la de auxiliar a los Juzgados,
Tribunales, Fiscalias y Oficinas del Re-
gistro Civil mediante la practica de prue-
bas médicas, tanto tanatoldgicas como
clinicas y de laboratorio, y realizar ac-
tividades de docencia e investigacién,
relacionadas con la medicina forense».

En Cataluiia y tras la publicacién en
el Diari Oficial de la Generalitat de Ca-
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talunya (DOGC) del Decreto 302/2001
de 20 de noviembre, se crea el Institu-
to de Medicina Legal de Cataluiia, en-
trando en funcionamiento el 3 de ju-
nio de 2002, siendo éste el instrumento
que sin duda vendr4 a resolver las posi-
bles disfunciones del pasado y a la uni-
ficacién de criterios asf como a la coor-
dinacién con los dem4s institutos exis-
tentes en el resto del Estado y los que
se irdan creando progresivamente, pu-
diendo dar respuesta a las necesidades
tanto juridicas, clinico-preventivas, co-
mo de investigacién en el tema que nos
ocupa de la muerte stbita del lactante.

Con esta finalidad se ha puesto en
marcha en Catalufia un grupo de estu-
dio, adquiriendo el compromiso de co-
laborar con los demés implicados en es-
ta materia y recogiendo el testigo de an-
teriores trabajos realizados.

CONCLUSIONES

El sindrome de la muerte stbita del
lactante (SMSL) tiene en la mayoria de
ocasiones implicaciones médico-legales,
al suceder en un lactante aparentemente
sano que fallece de forma sibita e ines-
perada, requiriendo una investigacién
judicial.

En Europa actualmente fallecen al-
rededor de 2.500 lactantes al afio por
SMSL, con una tendencia a la disminu-
cién tras las campaiias realizadas, mien-
tras que en nuestro pais afecta a uno de
cada 1.000 bebés, lo que se traduce en
mds de una muerte al dia. Por tanto es
necesario el estudio pormenorizado de
todos los casos de SMSL y cuando in-
tervenga la autoridad judicial, por me-
dio del médico forense es necesaria la
protocolizacién de la actuacién en la es-



cena de los hechos, la autopsia judicial
y las exploraciones complementarias
pertinentes. Dicha actuacién serd coor-
dinada con el Servicio de Patologia Fo-
rense de los Institutos de Medicina Le-
gal, que cerrardn caso por caso, y se reu-
nirdn con diferentes especialistas que
intervienen en ese tipo de patologia (pe-
diatras, epidemidlogos, patélogos y mé-
dicos forenses), para poder llegar a unos
resultados de la incidencia en nuestro
pais y poder aplicar medidas preventi-
vas a los lactantes de riesgo y a la po-
blacién en general2.
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EL INSTITUTO NACIONAL DE TOXICOLOGIA:
ORGANIZACION Y FUNCIONES

El Instituto Nacional de Toxicologfa
(INT) es un 6rgano técnico adscrito al Mi-
nisterio de Justicia, cuya misién es auxiliar
a la Administracién de Justicia®. Como
aparece recogido en su definicién por la
Ley Orgénica del Poder Judicial, sirve a
todos los Tribunales de Justicia del terri-
torio nacional. Ello tiene lugar a través de
sus tres Departamentos actuales, ubica-
dos en Barcelona, Madrid y Sevilla, y de
la Delegacién en Tenerife.

No obstante esta divisién en Departa-
mentos y Delegaciones, que en el futuro
deben ser ampliados en nimero, para
adaptarse a las necesidades presentes, asi
como a la configuracién del Estado de las
Autonomias, el Instituto es un organismo
tinico que actda con criterios de unifor-
midad®, hecho que, por otra parte, es ab-
solutamente imprescindible para una co-
rrecta administracién de justicia.

Sus miiltiples funciones podrian ser
resumidas en: actuacién como Laborato-
rio de Ciencias Forenses, como Centro de
Referencia, como Centro de Investigacién
en el campo de la Toxicologia y en el de
las restantes disciplinas analiticas forenses
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(Biologfa, Criminalistica, Histopatologfa,
etc.) y como Centro Antitéxico o de In-
formacion Toxicoldgica.

En el primero de los campos donde
ejercita su accion, se requiere el esfuerzo
coordinado de los médicos forenses, tan-
to de los que trabajan aislados en partidos
judiciales como de los que desarrollan su
labor en institutos anatémicos o clinicas
médico-forenses. El trabajo de ambos gru-
pos de profesionales, técnicos-facultativos
del INT y médicos forenses es absoluta-
mente complementario, por lo que han de
favorecerse los cauces adecuados para tal
actuacién, debiendo ser lo suficientemente
fluidos para que en todo caso se dé una
actuacion integrada que resulte eficaz.

Dentro del ambito de actuacién de un
laboratorio de ciencias forenses hay dos
dreas fundamentales de trabajo: una, la re-
lacionada con el estudio de identificacién
proporcionada por indicios de todo tipo y
otra, el andlisis de muestras biolégicas pro-
cedentes de sujetos fallecidos, como com-
plemento de la autopsia judicial y con la
finalidad de llegar al conocimiento mds
preciso posible sobre las causas, mecanis-
mo y circunstancias etiolégicas de la muer-
te. Con esta segunda, est4 relacionada di-



rectamente su intervencién en las muer-
tes subitas infantiles.

LAS MUERTES SUBITAS,

PROBLEMA FORENSE
De un modo muy general, las muer-

tes que precisan investigacion médico-le-

gal pueden clasificarse® en:

a. Muertes por causas violentas. Ej: asfi-
xias mecdnicas, muertes por armas de
fuego, etc.

b. Muertes sospechosas de un origen no
natural. La sospecha puede recaer so-
bre un homicidio (muerte sospechosa
de criminalidad) pero también sobre
un suicidio, mala préictica médica, ac-
cidente laboral o de trifico®. Este
apartado incluye también aquellas
muertes en que, al desconocerse la
etiologfa, ningtin médico puede reali-
zar el certificado de defuncién.

Las muertes sospechosas de un origen
no natural constituyen un niimero consi-
derable dentro de la casuistica habitual de
un instituto anatémico. Las distintas Me-
morias anuales arrojan cifras comprendi-
das entre el 30 y el 40% de los cadéveres
ingresados.

Las muertes subitas del adulto, ado-
lescente, nifio o lactante, se incluyen, des-
de un punto de vista médico-legal, en es-
te amplio concepto de las muertes sospe-
chosas de origen no natural, que también
se nutre de otros dos sectores, menos im-
portantes desde el punto de vista numé-
rico: las muertes acaecidas en personas de
vida marginal que no han recibido asis-
tencia médica y las que tienen lugar a lo
largo de una enfermedad que cursa de mo-
do atipico, inusual o desconcertante.

Oliveira Sd y Concheiro® definen la
muerte stibita como «aquella muerte im-

prevista, aparentemente de causa natural,
pero de patologia desconocida, habitual-
mente rdpida, que puede ser, en todo ca-
so, sospechosa de haber tenido eventual-
mente una causa violenta. Es preciso su-
brayar que la causalidad violenta no es més
que una posibilidad lejana pero, a pesar
de todo, admisible».

Estos autores, como la mayoria, inci-
den en que el rasgo fundamental que ca-
racteriza a la muerte sdbita es su cardcter
de imprevisién, de muerte inesperada.

Existe por consiguiente, por propia de-
finicién en toda muerte stbita la sospecha
de estar originada por una causa no natu-
ral y al mismo tiempo la imposibilidad de
certificarla con rigor; deben ser objeto en
todos los casos de investigacién médico-
forense, debiendo realizarse una autopsia
judicial completa que incluya toma de
muestras para investigaciones histopato—
légicas, bioquimicas y toxicolégicas.

Deben desterrarse para siempre de la
préctica médica los certificados de com-
placencia, que tan negativos han resulta-
do no sélo para la Justicia, sino también
para la Ciencia, impidiéndonos conocer a
fondo determinados problemas y tener
unas estadisticas de mortalidad fiables y
comparables a las de otras naciones de
nuestro entorno.

INTERES PREFERENTE DEL INT EN LA
MUERTE SUBITA DEL LACTANTE

E1INT, en su labor de apoyo a la Ad-
ministracién de Justicia en general y a los
médicos forenses en particular, viene co-
laborando arduamente desde hace mas de
un siglo en el esclarecimiento de las cau-
sas de muerte stbita.

No obstante en los dltimos afios he-
mos tomado conciencia de la repercusién
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social que tiene el problema de la muer-
te sdbita del lactante (MSL) y de la nece-
sidad de contribuir en la medida de nues-
tras posibilidades a su conocimiento, co-
mo paso previo y obligado a la prevencion
de dichas muertes.

Venimos insistiendo por ello en la ne-
cesidad de un cambio de actitud en la prac-
tica médica relacionada con la MSL, asi co-
mo en la intensificacién de su investigacién
cientifica y en la prioridad que debe dér-
sele dentro de la actual politica sanitaria. Y
somos conscientes de que ello sélo serd po-
sible mediante el esfuerzo y contribucién
de pediatras, forenses, patdlogos, neurofi-
silogos, epidemidlogos, toxicélogos, bio-
quimicos, autoridades sanitarias, etc.

Por ello nuestra actuacion, aprove-
chando la cobertura nacional del Institu-
to, ha estado dirigida a promover el cam-
bio de actitud y a tratar de implicar a to-
dos los profesionales mencionados, y en
particular a los médicos forenses, en la in-
vestigacién de cada caso de muerte stibi-
ta del lactante, asf como a facilitar en lo
posible su actividad.

ESTUDIO DE LAS MUERTES SUBITAS DEL
LACTANTE

Segtin la definicién propuesta en 1989
por The National Institute of Child He-
alth and Human Development (NICHD),
el sindrome de la muerte stbita del lac-
tante (SMSL) se define como: «la muerte
de un lactante menor de un afio de edad
que permanece inexplicada tras una in-
vestigacion exhaustiva que incluye la re-
alizacién de una autopsia completa, el exa-
men del lugar de la muerte y la revisién
de la historia clinica»®©.,

El examen del lugar y las circunstan-
cias de la muerte son esenciales para es-
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tablecer una muerte por asfixia acciden-
tal, sofocacién por compartir la cama con
un adulto, hipertermia, etc.. En una re-
visién de 289 casos estudiados en el Insti-
tuto de Medicina Forense de la Universi-
dad de Oslo, en 30 de las 66 muertes st-
bitas explicadas, encontraron la causa de
la muerte gracias al estudio del lugar en
que se habia producido®. Respecto a la
sofocacién homicida, hay que recordar que
los hallazgos anatomopatolégicos son in-
distinguibles de un SMSL y que pueden
ser falsamente catalogados como tales®10),
La revisién de la historia clinica puede de-
terminar muertes por epilepsia“”.

Aunque en los dltimos afios ha sido
ampliamente debatida la definicion del
SMSL, sobre todo con respecto a la edad
de los fallecidos y la necesidad de la in-
vestigacion del lugar y circunstancias de
la muerte®12, lo que es indiscutible, des-
de la definicién de Beckwith en 1969®), es
la importancia de una autopsia comple-
ta. Miembros del SIDS internacional y del
NICHD llegaron a un acuerdo sobre los
requerimientos de estas autopsias y ela-
boraron un protocolo de autopsia inter-
nacional estandarizado con el fin de iden-
tificar otras causas que pudieran manifes-
tarse como un SMSL13 (ver Anexo 1.2
bis).

En este protocolo se detalla el proce-
dimiento de autopsia propiamente dicho,
y se incluyen los andlisis complementa-
rios al mismo. El examen externo del ca-
daver serd fundamental en los casos de
muerte por malos tratos donde podrén
apreciarse hematomas, abrasiones, que-
maduras, rotura del frenillo labial, he-
morragias retinianas, hemorragias sub-
durales o fracturas craneales4). El estu-
dio radiolégico también es imprescindi-
ble en las muertes trauméticas. También



con el examen externo del caddver pue-

den sospecharse muertes stibitas por des-

hidratacién severa, que podrén ser con-
firmadas con el estudio bioquimico del
humor vitreo(517,

Tras el minucioso estudio macroscé-
pico externo e interno del cadaver, se pro-
cederd a la toma de muestras para estudio
microscépico, microbioldgico, toxicol6gi-
co y bioquimico. El Instituto Nacional de
Toxicologia es el centro de referencia es-
pafiol para realizar estos estudios que, si-
guiendo el protocolo internacional ya men-
cionado, elabor6 unas «Normas de remi-
si6on de muestras para el estudio del
SMSL». Este protocolo fue difundido en-
tre los médicos forenses por primera vez
en 1993 y se proporciona desde enton-
ces a las nuevas promociones de médicos
forenses. Recientemente hemos afiadido
a este protocolo la toma de muestras pa-
ra estudio de toxina botulinica y la toma
de sangre para futuros estudios genéticos
(Anexo 1.3).

Los estudios que realiza el INT en los
casos de muerte stbita del lactante son los
siguientes:

A. Estudio histopatolégico de los drganos
y tejidos recibidos. En los tltimos afios
la mejora en el envio de las muestras
nos permite estudiar préicticamente to-
dos los 6rganos, ademds de la placa de
crecimiento 6seo y tejido muscular. EI
INT ademds participa en el estudio
neuropatolégico del tronco encefélico
en colaboracién con el Instituto de
Anatomia Patoldgica de la Universi-
dad de Mil4n.

B. Andlisis toxicolégico. Comprende la
investigacion en sangre, orina, conte-
nido géstrico y visceras de tdxicos or-
génicos, principalmente barbittiricos,
benzodiacepinas, salicilatos, paraceta-

D.

mol, derivados pirazolénicos, antipsi-
céticos, antidepresivos, propoxifeno,
fenitoina, antidiabéticos tipo sulfoni-
lurea, diuréticos y antiinflamatorios no
esteroides. En muestra de sangre se
analiza alcohol etilico, compuestos vo-
latiles y carboxihemoglobina.

Andlisis bioquimico en muestra de hu-
mor vitreo: urea, creatinina, glucosa,
cloruros, sodio y potasio. El andlisis
bioquimico se realiza en humor vitreo
porque es un compartimento estanco
que se conserva durante mas tiempo
sin sufrir las precoces modificaciones
post-mortem que sufre la sangre.
Investigacion de toxina botulinica en
heces, para diagnosticar un posible bo-
tulismo infantil. Para ello se realiza un
bioensayo en ratén empleando antito-
xinas especificas monovalentes (tipos
A, B, EyC)ylatrivalente (A, By E),
procedentes del Center for Disease
Control de Atlanta (EE.UU.).
Estudio microbiolégico. El cultivo de
muestras de autopsia proporciona unos
resultados no valorables o dificiles de
interpretar porque las autopsias fo-
renses generalmente carecen de las
condiciones de asepsia necesarias pa-
ra una adecuada toma microbiol6gi-
cay el tiempo que transcurre hasta la
siembra da lugar a crecimiento de flo-
ra contaminante!s:19, Por esta razon,
este andlisis no se emplea en la actua-
lidad en nuestro Centro. No obstante,
en los casos de muerte siibita, con ob-
jeto de descartar o confirmar un ori-
gen infeccioso, se hace necesario el
empleo de otras técnicas microbiol6-
gicas diferentes al cultivo®. En este
sentido, ante la sospecha de una in-
feccién aguda se realiza un test de
aglutinacién para detectar antigenos
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FIGURA 1. Muertes stbitas infantiles estudiadas en el Instituto de Toxicologia de Madrid desde 1991 a 2001.
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8. Apnea neonatal: indicaciones de
monitorizacion domiciliaria en la
poblacion de riesgo de neonatologia

M. Fiol Jaume

Unidad de Neonatologfa. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Son Dureta. Palma

de Mallorca

DEFINICIONES

Apnea: es el cese del flujo aéreo res-
piratorio.

Apnea patolégica: es una pausa res-
piratoria anormal, bien por ser prolonga-
da (al menos 20 segundos de duracién) o
por estar acompafiada de bradicardia (me-
nos de 100 latidos por minuto, lpm), cia-
nosis, palidez marcada, hipotonia o aci-
dosis metabdlica®.

Respiracion peri()dica: es un patrén
de respiracién normal que presentan al-
gunos prematuros, consistente en ciclos
regulares de respiracién de 10-18 segun-
dos de duracién interrumpidos por fases
de cese de la respiracién al menos 3 se-
gundos, que no produce repercusién en
la frecuencia cardiaca, seguidas de movi-
mientos respiratorios normales o répidos.
Habitualmente este patrén es recurren-
te durante al menos 3 ciclos respiratorios®.
En este tipo de respiracion no se produ-
cen ni hipoxemia ni hipercapnia, por lo
que se considera benigno.

Apnea de la prematuridad: es una
apnea patolégica en neonatos prematuros
de 34 0 menos semanas de gestacion.

La apnea patoldgica en el prematuro
se acompafia de bradicardia o desatura-
cién de oxigeno. La bradicardia se consi-
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dera significativa cuando la frecuencia car-
diaca cae al menos 30 latidos por minuto
de su ritmo basal. Una saturacién de oxi-
geno menor del 85% que dura al menos 5
segundos se considera patolégica.

CLASIFICACION

Segun su origen

Central o diafragmdtica™: se ca-
racteriza por ausencia del flujo gaseoso y
de esfuerzo respiratorio. Se origina en el
SNC por inmadurez en el centro respi-
ratorio o por respuesta inmadura tras es-
timulacién de algunos receptores laringe-
os vagales, que en el adulto producen tos
(ej: aspiracién agresiva faringea, reflujo
gastroesofdgico, etc.), y en el prematuro
producen una pausa en la ventilacién al-
veolar por ausencia de actividad diafrag-
mética. Cuando es de corta duracién (me-
nos de 15 segundos) puede ser normal en
todas las edades (Fig. 1).

Obstructivas®?: en ella hay esfuer-
zos respiratorios sin que se produzca flu-
jo aéreo. Es debida a la obstruccién en la
via aérea superior. Es el mecanismo mds
frecuente de la apnea. La faringe se cie-
rra debido a la presién negativa originada
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FIGURA 3. Apnea mixta.

durante la inspiracién porque los miscu-
los encargados de mantener abierta la via
aérea (geniogloso, geniohideo) son de-
masiado débiles en el prematuro. Tras el
cierre, hay fuerzas que adhieren la muco-
sa dificultando la reapertura durante la es-
piracién. La flexién del cuello empeora es-
te tipo de apnea (Fig. 2).

Mixtas(67; es una combinacién de am-
bos tipos. Se produce inicialmente una ap-
nea obstructiva y posteriormente una cen-
tral. Representan el 50% de todos los epi-
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FIGURA 2. Apnea obstructiva.

sodios, siendo el tipo més frecuente en las
unidades neonatales (Fig. 3).

Segun su etiologia

Idiopdticas o primarias. La causa
mds frecuente de apnea en el prematuro,
debida a la inmadurez del centro respira-
torio.

Secundarias a otra patologia. Es
necesario investigar y descartar causas sub-
yacentes como: infecciones, alteraciones
en la temperatura, gastrointestinales, neu-
rolégicas, metabdlicas, cardiovasculares,
hematoldgicas o pulmonares.

INCIDENCIA

La apnea es un fenémeno muy fre-
cuente en los recién nacidos prematuros
de menos de 34 semanas, siendo mayor su
incidencia cuanto menor es el peso al na-
cer, ya que hasta el 80% de los menores
de 1.000 g® y hasta el 50% de menores de
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1.500 g presentardn algiin episodio du-
rante su evolucién. En los recién nacidos
a término es un acontecimiento poco fre-
cuente y, aunque pueden presentarlas,
suelen asociarse a alguna patologia.

La apnea del prematuro no suele apa-
recer durante las primeras 24 horas, y si es
asi debe buscarse alguna causa subyacen-
te. Habitualmente se inician a partir de las
48-72 horas de vida, con un pico maximo
entre lo 7-10 dias. Suelen desaparecer a las
34-35 semanas de edad corregida.

No existe predileccién por sexo ni raza.

FISIOPATOLOGIA

La inmadurez del control respiratorio
central ha sido aceptada como clave en la
patogenia de la apnea del prematuro. Esta
inmadurez probablemente es secundaria a
la disminucién de los estimulos aferentes
procedentes de los receptores periféricos,
al sistema reticular; cuando las miiltiples
interconexiones sindpticas y dendriticas au-
mentan y el cerebro madura la apnea de la
prematuridad tiende a resolverse.

Ademids en los pretérminos existe una
mayor vulnerabilidad de las dreas respira-
torias bulbopontinas a diversos trastornos
metabdlicos, infecciosos y cardiorrespira-
torios, lo que explica que las apneas en los
prematuros también puedan desencade-
narse por una amplia diversidad de estas
alteraciones®.

Desde hace tiempo, es conocido que
la hipoxia produce un aumento inmedia-
to de la frecuencia respiratoria de 1 mi-
nuto de duracién, seguida de una dismi-
nucién de la misma de unos 5 minutos19.
Los nifios con niveles de oxigenacién en
los limites bajos tienden a respirar peri6-
dicamente o realizar episodios apneicos,
que son acompafiados habitualmente de
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bradicardia, que pueden resolverse au-
mentando el oxigeno inspirado.

Por otra parte, en los pretérminos me-
nores de 33 semanas, la actividad de los
quimiorreceptores centrales y su sensi-
bilidad al CO; est4n reducidas?). Esta re-
duccién se acentda si se somete al pre-
maturo a una hipoxemia mAs 0 menos per-
sistente?); todo ello supone que, en el pre-
término en hipoxia, se precisardn niveles
mis elevados de di6xido de carbono para
estimular los quimiorreceptores.

La apnea aparece sobre todo en las fa-
ses de suefio activo y transicional, duran-
te las cuales las respuestas respiratorias a
la hipoxia e hipercapnia estin atenuadas.

Los reflejos originados en la via aé-
rea superior (fosas nasales, naso y buco-
faringe y laringe), que llegan al SNC a tra-
vés de los pares craneales V, VI, IX, X, XI
y XII, pueden alterar el patrén de la res-
piracién (en frecuencia y ritmo), la fre-
cuencia cardiaca y la resistencia vascular,
siendo un importante factor en el inicio
y cese de la apnea del prematuro®.

Por ultimo, el reflejo de Hering-Breuer,
mediado por fibras aferentes vagales, dis-
minuye la frecuencia del esfuerzo inspira-
torio durante la distensién de los pulmo-
nes. Este reflejo es mds activo en los neo-
natos® que en los adultos, hasta el pun-
to de que pequefios incrementos en el vo-
lumen pulmonar pueden causar apnea.

El control final del centro respirato-
rio en la médula es, por tanto, una com-
pleja funcién en la que intervienen mul-
tiples factores estimuladores e inhibido-
res, tanto humorales como nerviosos.

CLIiNICA
La apnea va a producir una hipoxia e
hipercapnia y éstas pueden producir alte-



raciones en el control respiratorio central,
en el tono motor y en la funcién cardiaca.

La hipoxia estd directamente relacio-
nada con la duracién de la apnea, siendo
significativamente mayor en la apnea obs-
tructiva que en la central ).

Los efectos reflejos de la apnea indu-
cen cambios en la frecuencia cardiaca, la
presién arterial y la presién del pulso. Se
inicia la bradicardia entre 1,5-2 segun-
dos tras el inicio de la apnea.

La bradicardia puede ser debida a la
estimulacién hipéxica directa sobre los qui-
miorreceptores del cuerpo carotideo, ya
que es mas importante cuanto mayor es la
desaturacién arterial.

En la apnea severa con bradicardia
menor de 80 Ipm, se puede producir una
disminucién de la presién arterial, con un
descenso en el flujo sistdlico y diastélico
cerebrales(9. Los prematuros presentan
una deficiente autorregulacién cerebral,
por lo que en algunos susceptibles, la ap-
nea puede exacerbar lesiones hipdxico-is-
quémicas.

ETIOLOGIA Y DIAGNOSTICO

Los neonatos que sufren apneas fre-
cuentes de = 20 segundos de duracion,
asociadas a cianosis y bradicardia, requie-
ren intervencién médica. Aunque fre-
cuentemente la apnea del pretérmino no
se asocia a un factor precipitante defini-
ble, muchos trastornos fisiopatolégicos
pueden desencadenar apnea en el perio-
do neonatal'” (Fig. 4); es importante con-
siderar la edad gestacional ya que si se tra-
ta de un RN a término nunca una apnea
es fisiolégica y debe buscarse una causa
subyacente; en cambio si es un pretérmi-
no menor de 34 semanas y tras la apro-
piada evaluacién clinica y de laboratorio

Prematuridad

Infeccién Inestabilidad térmica
Deterioro de la APNEA Reflujo
oxigenacion gastroesoldgico

Trastornos metabélicos
Férmacos

Patologfa intracraneal

FIGURA 4. Factores fisiopatoldgicos desencade-
nantes de apnea”.

no se identifica causa, lo mas probable es
que se trate de una apnea del prematuro.

Todas las formas de apnea presentan
dificultad para detectarlas visualmente,
aunque la apnea obstructiva es la mas ob-
via para un observador entrenado.

Para el diagndstico preciso se requie-
ren diversos registros: medicién del flujo
nasal, impedancia torécica, frecuencia car-
diaca y saturacién de oxigeno.

El examen fisico incluird la observa-
ci6n de los patrones de respiracion, fre-
cuencia cardiaca, saturacién de oxigeno
y del estado neurolégico tanto en fase de
suefio, como de vigilia, o durante la ali-
mentacion.

Algunas publicaciones muestran que
incluso con observadores altamente adies-
trados mas del 50% de episodios de apnea
del prematuro pasan desapercibidos.

Las tablas I y IT muestran las diver-
sas causas de apnea y la evaluacién del ne-
onato afecto de dichas pausas.

MORBILIDAD

Butcher y Puech® hallaron que los
prematuros en los que la apnea se pro-
longaba més de 20 segundos tenfan una
mayor incidencia de hemorragia intra-
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TABLA I. Causas de apnea en el neonato

o Infeccion: sepsis, especialmente en el primer
dia de vida, e infecciones nosocomiales y/o
enterocolitis necrotizante en las primeras
semanas.

e Alteracion en la temperatura: hipotermia o
hipertermia.

o Pulmonares: neumonia, SDR...

* Metabdlicas: hipercalcemia, hipoglucemia,
hiponatremia, acidosis.

o Cardiovasculares: insuficiencia cardfaca
congestiva, PCA, edema pulmonar,
cardiopatfa cianégena.

. He1mt0l0’gicas: anemia.

e Gastrointestinales: reflujo gastroesofégico,
enterocolitis necrotizante.

* Neuroldgicas: hemorragia intraventricular o
intracraneal, convulsiones, asfixia perinatal u
otras alteraciones que produzcan aumento
de presién intracraneal.

ventricular, hidrocefalia, ventilacién me-
cénica prolongada y desarrollo neurol6gi-
co anormal tras el primer afio de vida.
Pelman y Volpe( describieron un des-
censo en la velocidad del flujo cerebral que
acompaia a la bradicardia severa. Aque-
llos prematuros con estas apneas signifi-
cativas no conseguian un desarrollo neu-
rolégico tan bueno como los prematuros
similares pero sin apneas recurrentes.

TRATAMIENTO

Medidas preventivas

En los recién nacidos prematuros con
riesgo de apneas deberdn tomarse una se-
rie de medidas para evitar factores que
puedan desencadenarlas o, en su caso, de-
tectarlas: mantenimiento en ambiente tér-
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TABLA Il. Evaluacién del neonato con apneas

o Historia: complicaciones perinatales, Apgar,
edad gestacional y postnatal, formacos
administrados al lactante o madre,
temperaturas previas del lactante y
ambiente, factores de riesgo de infeccion,
tolerancia a la alimentacién.

e Examen fisico: examen completo enfatizando
el estado cardiorrespiratorio y el
neuroldgico.

o Laboratorio: considerar estos estudios
cuando clinicamente esté indicado:
hematdcrito, glucemia, recuento de
leucocitos y recuento diferencial,
hemocultivo, puncién lumbar, gases
sanguineos arteriales, ecograffa cerebral,
electrdlitos en suero, radiograffa (térax,
abdomen).

mico neutro (evitando hipo e hipertermia),
monitorizacién cardiorrespiratoria, pul-
sioximetria continua, mantenimiento del
equilibrio hidroelectrolitico y aporte sufi-
ciente de nutrientes.

Medidas terapéuticas
Cuando aparecen apneas, una vez des-

cartados los factores precipitantes (Fig. 4),

se tomardn las siguientes medidas tera-

péuticas de forma progresiva.

¢ Colocacion en dectibito prono.

e Estimulacion tactil.

¢ Elevar la mandibula para evitar obs-
truccién de la via aérea superior.

*  Administracién de oxigeno: estd indi-
cada en nifios con bradicardia o des-
aturacién. Se debe administrar con
pulsioximetria para evitar hiperoxia.

e Medicacién: se inicia cuando el ni-
mero de episodios apneicos son 6-10
o0 mds, no responde a estimulacién téc-
til o precisa ventilacién con ambu.



TABLA lll20,

Teofilina Cafeina Doxapram

Efecto Estimulacién Estimulacién Estimulacién

centro respiratorio centro respiratorio centro respiratorio
Dosis Inicial: 4-6 mg/kg Inicial: 10-20 mg /kg 0,25-2,5 mg/kg/h

Mto.: 1,5-3 mg /kg/dosis Mto.: 2,5 mg/kg/dia
Vida media 30 horas 100 horas 6-8h
Niveles terapéuticos 7-12 pg/ml 5-20 pg/ml 1,5-3 pg/ml
Intervalo dosis Cada 8-12 h Cada 24 h Infusién continua
Administracién Oral o EV Oral 0 EV EV
Efectos secundarios Taquicardia Taquicardia HTA, vémitos
hiperglucemia, irritabilidad convulsiones,
Hiperexcitabilidad vomitos irritabilidad

Intolerancia digestiva

Inicialmente el tratamiento de elec-
cién es la teofilina o cafeina que son
efectivas en el 80% de las apneas del
prematuro: la cafeina tiene menos
efectos secundarios, su administracién
es dnica diaria y sus niveles terapéuti-
cos son mds estables. Si las apneas per-
sisten se iniciard perfusién continua de
doxapram (Tabla III).

® CPAP: estd indicada cuando persisten
las apneas tras comprobar niveles te-
rapéuticos de las metilxantinas. Se ad-
ministra a través de cdnulas nasales a
presién positiva 3-6 cm HzO. Es mu-
cho mis eficaz en apneas obstructivas
o mixtas que en las centrales.

o Intubacion y ventilacion mecdnica: in-
dicadas cuando las otras medidas te-
rapéuticas han fracasado y persisten
los episodios apneicos.

PREMATURIDAD Y RIESGO DEL SINDROME
DE MUERTE SUBITA DEL LACTANTE

El riesgo de muerte subita del lactan-
te en la poblacién general es aproximada-

mente del 1,5 por 1.000 recién nacidos vi-
vos en los paises desarrollados@V. El re-
cién nacido prematuro (< 37 semanas de
gestacién) tiene un riesgo aumentado de
morir por el SMSL de hasta 5 veces®229).
Un solo factor ha sido reconocido: a me-
nor edad gestacional, mayor inmadurez
y a mayor inmadurez, mayor riesgo.

Para la poblacién de RN con peso de
nacimiento < 1.500 g y/o EG < 32 sema-
nas, el riesgo es de 1 cada 10025,

En el estudio de Malloy et al.?% se en-
contré aumento de riesgo solamente en-
tre los pretérminos de 24-28 semanas. En
este estudio se resaltan los factores de ries-
go ya conocidos: sexo masculino, madre
joven y/o gran multipara, soltera, bajo ni-
vel educacional. Estos factores a los que
hay que afiadir la prematuridad, el bajo
peso al nacimiento, el tabaquismo mater-
no y escasa ganancia ponderal, no son es-
pecificos de muerte stibita sino que estin
correlacionados con riesgo de muerte en
el primer afiol®”,

La apnea del prematuro estd relacio-
nada con el peso del nacimiento y con la
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edad gestacional, pero no constituye un
riesgo especifico para el SMSL. No se ha
hallado una relacién entre la apnea del
prematuro y SMSL, ni tampoco entre los
prematuros ventilados y mayor riesgo de
SMSL(Z&'—ZS).

Werthammer et al., en 1982, publica-
ron una tasa de muerte stbita en la po-
blacién afecta de displasia broncopulmo-
nar del 11%@ (7 veces la de la poblacién
general). Sin embargo estudios posterio-
res, no s6lo no confirman estos datos si-
no que los contradicen, de modo que,
cuando los nifios afectos de DBP son
equiparados en edad gestacional y peso
al nacer con pretérminos sin esta condi-
cién, no se hallan datos que sugieran que
estos lactantes tengan un riesgo aumen-
tado de SMSL®132, Entre estos lactantes,
a partir de la vigilancia de la saturacién de
la oxihemoglobina®?), se pueden identifi-
car un grupo de riesgo de enfermedades
graves y fallecimientos por otras causas.
La prevencion de estas complicaciones
pasa por una oxigenoterapia adecuada, so-
bre todo durante la alimentacién®* y el
sueno®d),

La polisomnografia realizada a los pre-
maturos antes del alta no parece que pue-
da identificar a aquellos con mayor ries-
go de SMSL, ya que ésta es considerada
como una entidad heterogénea®. En el
estudio publicado en 1982, Southall et al.,
se realiz6 una polisomnografia antes del
alta a 1.157 prematuros: 5 de ellos falle-
cieron de SMSL; ninguno de ellos habia
tenido alteraciones polisomnograficas sos-
pechosas de riesgo previos al alta®?.

En un estudio mds reciente, Barring-
ton y cols.®), estudiaron antes del alta, la
pulsioximetria, la respiracién, el ritmo car-
diaco y el CO; espirado en prematuros de
peso al nacimiento inferior o igual a 1.250
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g: observaron en ellos un mayor nimero
de apneas (sobre todo obstructivas), epi-
sodios breves de bradicardia y respiracién
periédica, que en los RN a término; sin
embargo, no observaron correlacion en-
tre los trazados polisomnograficos de los
167 lactantes seguidos y el SMSL o epi-
sodios aparentemente letales.

La monitorizacién domiciliaria no es-
td indicada en prematuros para disminuir
el riesgo del SMSL, ya que no hay atin for-
ma de identificar qué, prematuro tiene
mayor riesgo de presentar el SMSL(25.2539),

INDICACIONES DE MONITORIZACION DE LA
POBLACION DE RIESGO EN NEONATOLOGIA

Aunque no haya evidencias cientificas
que la monitorizacién domiciliaria dismi-
nuya la incidencia del SMSL#“243) y ni la
polisomnografia®6-3% ni otros tests (test de
Sheffield, Multiestage, el de Melbour-
ne®) tienen suficiente sensibilidad y es-
pecificidad para identificar a los lactantes
con mayor riesgo futuro del SMSL, tam-
poco existen datos que permitan des-
aconsejarla.

Por una parte, es indudable que la mo-
nitorizacién puede alertar sobre episodios
graves de apnea y bradicardia, ademds de
paliar la ansiedad de los padres; por el con-
trario, sus detractores destacan la excesi-
va dependencia del monitor y la ansiedad
que origina por las numerosas alarmas.

Los monitores m4s utilizados actual-
mente son los de impedancia torécica.

Los limites de alarma se sittian en 20
segundos de pausa de apnea y 70 Ipm de
limite inferior de frecuencia cardiaca y 240
Ipm de limite superior.

Antes de iniciarse la monitorizacién
debe asegurarse:

e Su correcta indicacién.



e Explicacién y adiestramiento a los pa-
dres: desde estimulacion ligera hasta
reanimacién cardiopulmonar bésica.

* Seguimiento periédico por personal
médico responsable del programa.

e Asistencia técnica adecuada.

Las patologias que se asocian a mayor
riesgo de SMSL, y que por tanto se re-
comienda la monitorizacién actualmente
son:

Episodio aparentemente letal (ALTE
«apparent life-theatening event») previo

Se trata de un cuadro clinico caracte-
rizado por la asociacién de pausa respi-
ratoria (central u obstructiva), cambio de
color (palidez, cianosis o rubicundez) y del
tono muscular (hipotonia) y sensacién de
muerte inmediata, que puede revertir es-
pontidneamente, con estimulacién vigoro-
sa 0 reanimacién cardiopulmonar0.

En el pasado se utiliz6 el término de
«muerte stbita frustra» pero el Consenso
de Apnea infantil y Monitorizacién domi-
ciliaria® sugirié abandonar este término,
ya que sélo una pequefia proporcién de
lactantes fallecidos con el diagnéstico de
SMSL tienen historia de apnea, cianosis
0 ALTE y para la gran mayoria la muerte
es la primera y tnica sefial 4V,

Una tercera parte de los ALTE son
idiopdticos, de los que mds de la cuarta
parte pueden recidivar, por lo que para la
mayorfa de autores es indicacién de mo-
nitorizacién domiciliaria.

Apnea idiopatica grave

Nifios pretérmino sintomaticos

Cuando el prematuro sigue presen-
tando pausas de apnea en el momento del
alta hospitalaria, es obligada la monitori-
zacién domiciliaria.

Gemelos de SMSL

En caso de fallecimiento de un geme-
lo por SMSL, el riesgo para el otro es del
10% (40 veces mayor) por lo que debe in-
dicarse la monitorizacién.

Hermanos de nifios que presentaron una
SMSL

Existe controversia sobre si los her-
manos de un solo lactante fallecido de
SMSL deben monitorizarse o no ya que
existen dudas razonables de que tengan
un riesgo aumentado; actualmente la de-
cisién de la monitorizacién es individual,
aunque la mayorfa de autores abogan por
ella. Por otra parte, cuando existen 2 her-
manos fallecidos por este sindrome, el ries-
go de recurrencia aumenta de forma muy
significativa elevandose hasta el 18%“4),
por lo que en este caso la monitorizacién

es obligada.

Sindrome de hipoventilacion central
primaria o S. de Ondine

Es una entidad caracterizada por de-
presién respiratoria durante el suefio, que
precisa en muchos casos de ventilacién me-
cénica y en todos ellos de monitorizacién.

Nifos con malformacion de la via aérea
y/o traqueotomia

Estos procesos pueden causar apneas
obstructivas, que suelen ocurrir durante el
suefio, por lo que deberan ser monitoriza-
dos los ritmos respiratorio y cardiaco.

Displasia broncopulmonar grave

Como se ha citado anteriormente, los
lactantes afectos de DBP no tienen riesgo
aumentado de sufrir SMSL. En los afec-
tos de esta patologia que precisen oxige-
noterapia serd obligada la monitorizacién,
y no deberdn retirarse simultineamente la

75



oxigenoterapia y la monitorizacién ya que
han sido descritas pausas de apnea en los
dias siguientes a la retirada del oxigeno.

Patologias cardioldgica y neuroldgica
severas

En ambos casos se ha descrito una ma-
yor frecuencia de muerte inesperada.

Reflujo gastroesofagico grave

El RGE puede estar implicado en el
ALTE.

Puede causar apnea mixta por larin-
goespasmo, secundario a reflejo vagal, y
obstructiva por la llegada de contenido
géstrico a la via aérea.

Nifios con severa dificultad para
alimentarse, con apneas y bradicardias

Ninos de madres adictas a drogas
Los hijos de madres drogodependien-
tes tienen un riesgo 7 veces mayor de
SMSL que los de la poblacién general“),
por lo que estd indicada la monitorizacién,
aunque ésta es dificil por las peculiarida-
des de esta poblacién.
Los criterios a tener en cuenta para la
retirada son:
e Edad superior a 6-9 meses.
* Sin episodios de apneas/bradicardias
ni ALTE en los dltimos 2 meses.
¢ En caso de hermanos de victimas de
SMSL, se recomienda esperar 2 me-
ses m4s de la edad del hermano falle-
cido.
e Tolerancia a situaciones de estrés (va-
cunas, infecciones, etc.).
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INTRODUCCION

En 1972, las observaciones realizadas
por Steinschneider en cinco lactantes, dos
de los cuales murieron posteriormente de
muerte stibita, ponen en duda la teorfa,
admitida hasta entonces, de la ausencia de
patologia subyacente en los lactantes fa-
llecidos de sindrome de muerte stibita del
lactante (SMSL).

Surge la «hipdtesis de la apnea del sue-
ilo» que estimula la investigacion y, en los
cinco afios siguientes, se publican resul-
tados suficientes que confirman tal plan-
teamiento. En 1977, Valdés-Dapena re-
fiere: los lactantes que en tltima instan-
cia fallecen en la cuna tienen anormali-
dades estructurales y funcionales en vida
y en la necropsia, indicativos de que de al-
guna manera, todavia no definida, pade-
cen defectos fisiologicos».

Los lactantes que han presentado un
episodio aparentemente letal (EAL) cons-
tituyen un grupo heterogéneo, derivado
de muiltiples patologias que vamos a des-
glosar.

A pesar de que en la literatura actual
existe una controversia importante en

cuanto a la relacién entre EAL y muerte
sibita®, siguiendo a A. de Broca y otros
autores®#¥, tenemos que convenir que es-
tos lactantes constituyen uno de los «gru-
pos con riesgo aumentado» de padecer un
SMSL.

En estudios recientes se concluye que,
a pesar de lograr la caida de mortalidad
por SMSL, tras la reduccién de la preva-
lencia de la posicién de prono para dor-
mir, la frecuencia de ingresos hospitala-
rios por apnea permanece sin cambios.
Ello no implica que la apnea no sea par-
te de la secuencia de acontecimientos que
conducen al SMSL.

Con frecuencia, en la clinica diaria ve-
mos lactantes que han presentado un EAL
de mayor o menor intensidad, y en los que,
una vez estudiados, encontramos una pa-
tologia tratable, separdndolos asi del gru-
PO, MeNOs NUMeroso, en los que no se en-
cuentra causa alguna que haya podido des-
encadenar el evento. Es precisamente en
este grupo «sin causa explicable», en el
que mds incidencia tendrd la muerte si-
bita, oscilando ésta entre el 0,5-6% segin
los distintos autores®. Sin embargo, es
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imaginable que todo lactante que ha pre-
sentado un EAL debe tener una causa,
una patologfa subyacente, aunque a veces
no podamos descubrirla. De ahi la nece-
sidad de un estudio amplio en este gru-
po de lactantes con el fin de descartar la
patologia causal del EAL.

DEFINICIONES
* Apnea: cese del flujo aéreo en las vias
respiratorias.

* Apnea central: cese del flujo aéreo y
de los esfuerzos respiratorios con au-
sencia de movimientos toraco-abdo-
minales.

* Apnea obstructiva: cese del flujo aé-
reo en presencia de movimientos to-
raco-abdominales y por tanto con in-
cremento de los esfuerzos respirato-
rios.

* Apnea mixta: apnea central seguida de
movimientos respiratorios, sin ﬂujo aé-
reo. O apnea obstructiva con esfuerzo
respiratorio en que se intercalan pau-
sas centrales. Practicamente siempre
hay componente obstructivo.

¢ Apnea patolégica: pausa respiratoria
prolongada de mds de 20 segundos o
de duracién menor si se acompafia de
cianosis, palidez, bradicardia y/o hi-
potonia (hipertonia a veces).

¢ Respiracion periédica: ciclos respira-
torios normales (10-18 segundos) me-
nores de 20 segundos en los que se in-
tercalan pausas de 3-10 segundos, re-
currentes al menos en tres ciclos. No
se acompaifian de bradicardia ni de
otros sintomas.

* Apnea obstructiva del suefio: cese del
ﬂujo aéreo con esfuerzos respiratorios
aumentados debido a la obstruccién
de vias aéreas superiores durante el
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suefio, asociada a hipoxemia, hiper-

capnia y/o interrupcion del suefio.

* Hipopnea: obstruccién parcial de las
vias aéreas superiores durante el sue-
fio, con disminucion del flujo aéreo,
asociada en ocasiones a despertar tran-
sitorio e hipoxemia.

¢ EAL: episodio agudo, consistente en
combinacién de apnea (central u obs-
tructiva), cambios de coloracién (pali-
dez sobre todo, otras veces cianosis y
a veces eritema) y cambios en el tono
muscular (hipotonia casi siempre), que
requieren intervencion significativa
por parte del observador, en un intento
de restaurar la respiracién normal del
paciente, desde una sacudida vigoro-
sa hasta la reanimacién cardiopulmo-
nar.

Mencién aparte merece la «apnea tar-
dia del prematuro»®9, que se presenta en
prematuros mds alld de las 37 semanas
(edad corregida), la mayoria de las veces
tras su alta de neonatologia, desencade-
nada por procesos patoldgicos intercu-
rrentes (véase capitulo correspondiente
de esta obra).

ETIOLOGIA
Como ya ha sido mencionado, los EAL
obedecen a miuiltiples patologfas. Los po-
demos clasificar segiin su etiologfa en:
e Primarios: de causa desconocida. Ocu-
pan aproximadamente el 38%.
* Secundarios: debidos a patologia:
— Digestiva.
— Neuroldgica.
Respiratoria.
— Cardiovascular.
— Endocrino-metabdlica.
— Errores congénitos del metabolis-
mo.



TABLA |. Historia clinica en EAL

Descripcién del evento

* Sueifio o vigilia, lugar, posicién en que
estaba, tapado o destapado.

¢ Duracién.

¢ Estado de consciencia. Tono muscular.

e Piel: color, temperatura, grado de humedad.

¢ Respiracién. Latido cardiaco.

e Boca: secreciones, sangre, cuerpo extrafio.

¢ Tiempo de intervencién que requirié y
tiempo que tard6 en recuperarse.

e Estado tras la recuperacién.

Historia inmediata (iltimas 24-48 h)

¢ Enfermedades o sintomas inusuales.

¢ Cambios del apetito o del patrén de la
alimentacién.

¢ Cambios en el habito de dormir o
comportamiento.

* Medicamentos, productos de herboristerfa,
infusiones.

¢ Vacunas.

Historia personal

¢ Datos usuales en la historia clinica.

* Hacer hincapié: habitos y problemas en la
alimentacién (atragantamiento, vémitos,
etc.).

¢ Comportamiento durante el suefio
(respiracién anormal).

¢ Desarrollo psicomotor.

¢ Enfermedades previas, hospitalizaciones,
medicacion.

e Historia previa de episodios similares,
convulsiones, apneas, sincopes.

Historia familiar
o Procesos similares, enfermedades
heredodegenerativas.

— Abuso infantil.

— Miscel4nea.

Ordenados segiin frecuencia.

Se debe tratar de hacer un diagndsti-
co diferencial ya desde la anamnesis.

De hecho, una historia clinica detalla-

TABLA II. Patologia digestiva como causa de EAL.

Anomalias estructurales

¢ Hernia de hiato.

¢ Patologfa estructural del es6fago.
o Anillos vasculares.

Reflujo gastroesofigico

da y una exploracién fisica rigurosa nos
pondran muchas veces en el camino del
diagnéstico (Tabla I).

PATOLOGIA DIGESTIVA COMO CAUSA DE EAL

La historia clinica nos pondrd de ma-
nifiesto la existencia de vémitos, regurgi-
taciones, episodios de atragantamiento,
etc., sintomas, en fin, de la existencia de
una patologfa digestiva (Tabla IT).

Es preciso sefialar que el reflujo gas-
troesofdgico (RGE) es la principal causa
de EAL en el lactante. Es importante co-
nocer, ademds, la presencia del «reflujo
gastroesofdgico oculto».

Son lactantes con EAL (sobre todo ap-
neas) debidos a RGE y que no presentan
sintomas tipicos como vémitos o regurgi-
taciones. Se diagnostican mediante pHme-
tria intraesofégica, constituyendo la pre-
sencia de EAL o pausas de apnea sin sin-
tomas evidentes de RGE, la principal in-
dicacién de la pHmetria en este grupo de
lactantes®-13),

dPero por qué siendo el RGE tan fre-
cuente en la clinica unos lactantes van a
presentar apneas o EAL y otros no?

Es légico pensar que los lactantes con
RGE asociado a EAL reaccionarian de for-
ma diferente a la mayorfa de los lactantes.

Un retraso en la maduracién autoné-
mica favorecerfa una respuesta defectiva
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a la apnea asi como una alteracién de la
motilidad esofégica.

Jeffery y Heacoch han demostrado que
tanto la incidencia como la duracién de los
episodios de RGE en los pacientes con
EAL son mayores durante el «periodo de
suefio activo», en el que los reflejos de la
tos y del despertar estin mds disminuidos.
Esto adquiere importancia dado que el
«suefio activo» predomina en el lactante,
mds cuanto més joven es, y disminuye con
el crecimiento.

Muchos mas factores se implican en
el RGE como causa de EAL por lo que re-
mitimos al lector al capitulo especifico de
esta obra.

PATOLOGIA NEUROLOGICA COMO CAUSA
DE EAL

Numerosas enfermedades neuroldgi-
cas tanto agudas como crénicas pueden
dar lugar a EAL (Tabla III).

No nos extenderemos en su descrip-
cién dado que en esta obra se habla am-
pliamente de dicha patologia.

Si queremos hacer referencia a la «epi-
lepsia del lactante como causa de EAL» en
este grupo de edad.

Las crisis de epilepsia se pueden ma-
nifestar en el lactante con una sintomato-
logfa no usual®™, denominadas «crisis mi-
nimas». Estas crisis se caracterizan por ap-
nea, hipoxemia, pérdida de consciencia y
atonfa, manifestaciones propias de algu-
nas crisis parciales complejas. Es funda-
mental buscar ciertos signos que refuer-
cen el diagnéstico, como desviacién ocu-
lar o cefilica, movimientos anormales de
los globos oculares o suefio postcritico, que
deben aparecer de forma paroxistica.

Muiltiples trabajos se refieren al ca-
rédcter casi letal de algunas crisis epilépti-
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TABLA IlI. Patologfa neuroldgica como causa de EAL

Causas agudas

o Traumatismos o accidentes.

¢ Hemorragias y accidentes cerebrovasculares.

e Lesiones espinales agudas.

¢ Infecciones: meningitis, encefalitis,
poliomielitis, botulismo.

¢ Intoxicaciones.

¢ Convulsiones: sintométicas, epilepsia.

Causas cronicas
¢ Malformativas:

— S. de Arnold-Chiari (se asocia a S. de
hipoventilacién alveolar).
Acondroplasia, osteogénesis imperfecta.
— Malf. Dandy Walker, S. de Joubert.
Lisencefalia familiar.

— Asociaciones menores (heterotopias, trast.

de migracién neuronal).
¢ Degenerativas:

— Degeneraci6n infantil taldmica.

— Atrofia familiar multisistémica.

— Distrofia infantil neuroaxonal.

S. de Werdnig Hoffman.
— S. de Pena Shokeier.

e Tumorales: gliomas, teratomas.

¢ Trastornos neuromusculares: miastenias
congénitas, condrodistrofia miotdnica,
hiperreflexia.

cas que aparecen como crisis minimas y
son caracteristicas de los primeros meses
de la vida.

El registro de EEG no suele mostrar
actividad paroxistica intercriticad310, sien-
do necesario practicar un registro poli-
grafico prolongado para evidenciarlos. Es-
tas crisis suelen producir una hipoxemia
prolongada y severa, lo que es preciso co-
nocer a fin de evitar el posible dafio cere-
bral por la hipoxia.

Resumiendo, hemos de sefalar que(!?:
e Las crisis epilépticas en lactantes se

presentan con frecuencia como crisis



de apnea e hipoxemia, sin otros sinto-
mas acompafiantes.
e La hipoxemia que acompafia a estas
crisis puede ser severa y prolongada.
e E] EEG intercritico normal no exclu-
ye la epilepsia como causa.

PATOLOGIA RESPIRATORIA COMO CAUSA
DE EAL

Para explicar la frecuencia de EAL en
este grupo de patologia hemos de tener
en cuenta algunos factores propios del gru-
po de edad que nos ocupa (véase capitu-
lo correspondiente de esta obra).

Por un lado la «inmadurez fisioldgica»
del lactante®®1529, mds cuanto mds joven
es, en cuanto a la caja tordcica, los mus-
culos que intervienen en la respiracién y
a los mecanismos de regulacién de la ho-
meostasis y recambio gaseoso.

Por otro lado, es preciso sefalar la re-
laci6n de la respiracién a esta edad con las
fases del suefio@V. Se ha demostrado c6-
mo en el periodo de suefio activo que, co-
mo sabemos, ocupa més del 50% del total
del suefio en el recién nacido y que va dis-
minuyendo con el crecimiento, disminu-
ye la actividad de la musculatura aducto-
ra de la laringe lo que podria explicar la
caida de la capacidad residual funcional
en esta fase del suefio. Asimismo, duran-
te la fase de suefio activo se inhibe la ac-
tividad de los musculos intercostales. Tam-
bién, durante la fase de suefio activo, la
saturacién arterial de Os, que en el lac-
tante ya es baja en relacién con el adul-
to, cae por debajo del 90%. Ademds, la re-
accién del despertar estd disminuida en
esta fase del suefio.

Todos estos factores determinan que
el lactante presente una mayor predispo-
sicién a la hipoxia de forma fisiolégica. Es-

TABLA IV. Patologia respiratoria como causa de EAL

Situaciones agudas

o Infecciosas: VRS, Influenzae, Pertussis, otras
infecciones respiratorias.

¢ Inducidas por drogas.

o Postanestésicas.

Situaciones cronicas
* Sindrome de hipoventilacion alveolar:
— Transitorio.
— Congénito:
- Hipoventilacién alveolar leve-moderada.
- S. de hipoventilacién central (Ondine).
- Asociado a anomalias del tronco
cerebral (Arnold Chiari).
— Inicio tardio: adquirido (secundario a
lesiones del tronco cerebral).
* Apnea obstructiva del suefio:
— Anormalidades craneofaciales.
— Micrognatia, macroglosia.
— Sindrome de Down.
— Atresia o estenosis de coanas.
— Flaccidez velofaringea.
o Malformaciones de la via aérea.
o Parilisis de cuerdas vocales.
¢ Traqueomalacia.
* Anillos vasculares, fistula traqueoesofigica.

Lactantes normales
* Sofocacién, apn. centrales durante el suefio

5-15”

tos factores de riesgo «fisioldgicos» se van
a potenciar en presencia de cualquier pro-
ceso patolégico (Tabla IV).

PATOLOGIA CARDIACA COMO CAUSA DE
EAL

Las arritmias cardiacas®2-24), las alte-
raciones estructurales, los desérdenes bio-
quimicos con repercusion sobre el mio-
cardio y ciertas intoxicaciones pueden ser
origen de EAL.
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TABLA V. Patologfa cardiaca como causa de EAL

Arritmias cardiacas

* Bloqueo A-V (congénito o adquirido).

e Enf. del seno. Enf. degenerativas del sistema
de conduccién.

o Wolff-Parkinson-White.

¢ Q-T largo. Taquicardia paroxistica
supraventricular.

Alteraciones estructurales
¢ Cardiopatias congénitas o adquiridas.
* Miopericarditis (infecciosas o autoinmunes).
¢ Tumores cardiacos.
* Miocardiopatfa hipertréfica.
¢ Anomalfas de las coronarias:
— Congénitas: coronaria anémala.
— Adquiridas: enf. de Kawasaki, aneurismas.
¢ Enfermedad vascular pulmonar:
— Primaria.
— Secundaria a shunt I-D.

Desérdenes bioquimicos

* Hiperkaliemia, hipercalcemia, hipocalcemia
e hipomagnesemia — trastornos del ritmo.

¢ Intoxicaciones y efectos adversos de
medicamentos (imipramina, digital, cisaprida).

De origen reflejo (hipertonia vagal)

¢ Por hiperexcitabilidad de las respuestas
reflejas: oculo-cardiaca, gastro-cardiaca, del
seno carotideo, del plexo solar, etc.

También los lactantes portadores de
«hipertonfa vagal» pueden presentar EAL
(Tabla V).

Existe gran controversia entre los dis-
tintos autores a este respecto, pero se ad-
mite en general que toda esta patologia
puede ser causa de EAL y la experiencia
clinica diaria asi lo corrobora.

PATOLOGIA ENDOCRINO-METABOLICA
GOMO CAUSA DE EAL

Como es sabido, los EAL de origen en-
docrino-metabélico® corresponden a un
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TABLA VI. Patologia endocrino-metabdlica como
causa de EAL

e Situaciones urgentes por alteracién de la
glucemia.
Situaciones urgentes de origen suprarrenal:
— Insuficiencia suprarrenal.
- Feocromocitoma, Cushing (poco
frecuentes).
o Trastornos tiroideos:
— Hipotiroidismo.
— Tireotoxicosis (rara en nifios).
e Hipoparatiroidismo.
¢ Raquitismo: vitaminocarencial o resistente.
* Diabetes insipida.
o Intoxicaciones, accidentes, enfermedades
infecciosas.
¢ Sindrome de Reye.

grupo de patologfas que pueden dar lugar
a hipoglucemia, hipocalcemia, hipomag-
nesemia (en menor grado hipercalcemia
e hiperglucemia), sintomas con los que se
presentan en clinica, a veces asociados en-
tre si, repercutiendo sobre el sistema ner-
vioso y/o cardiovascular, dando lugar a
arritmias, convulsiones y por tanto apne-
asy EAL.

Mencién aparte merecen los trastor-
nos hidroelectroliticos severos: hipo e hi-
pernatremia, hipo e hiperkaliemia, de to-
dos conocidos por su frecuente debut en
la clinica como EAL (Tabla VI).

ERRORES CONGENITOS DEL
METABOLISMO COMO CAUSA DE EAL

Todos los errores innatos del metabo-
lismo2630 pueden dar crisis de apnea o
EAL, a veces como primera manifestacién
y otras en el nifio ya diagnosticado o con
diagnéstico de sospecha (véase capitulo
en esta obra).



TABLA VII. Errores congénitos del metabolismo co-
mo causa de EAL

¢ Trastornos de la B-oxidacion de los 4cidos
grasos.

¢ Deficiencias del ciclo de la urea.

¢ Acidemias orgénicas.

¢ Trastornos del metabolismo de los hidratos
de carbono.

De todos ellos, los aqui resefiados son
los que darfan EAL con mas frecuencia.

El hallazgo de hipoglucemia, acido-
sis metabdlica, hiperamoniemia, cetonu-
ria, nos hard pensar en estos procesos en
los pacientes con EAL (Tabla VII).

No obstante, los EAL de esta etiolo-
gfa no alcanzan una gran frecuencia (0,6%
de todos los casos de EAL de una serie de
844 nifos con EAL estudiados por E. Re-
buffat y col.).

ABUSO INFANTIL COMO CAUSA DE EAL

No es rara la presentacién en la clini-
ca de EAL debido a abuso infantil ya sea
por el sindrome de malos tratos en si, ya
por intoxicaciones intencionadas. Lo co-
rrobora la experiencia clinica diaria, como
en los recientes casos de lactantes con EAL
por ingestién de cocaina ingresados en
nuestro Hospital, uno por ponérsela en las
encfas y otro por ingestién masiva en el bi-
berén. Hace algunos afios, el caso mds lla-
mativo fue de coma por ingestién de bar-
bitiricos en un lactante, administrados por
su madre intencionadamente (Tabla VIII).

MISCELANEA
En el apartado de misceldnea citamos
algunas patologfas no encuadrables en los

TABLA VIII. Abuso infantil como causa de EAL

Intoxicaciones intencionadas
* Drogas de abuso.

¢ Medicamentos.

o Toxicos.

Sindrome de malos tratos

* Miinchausen por poderes.

¢ Niiio sacudido (hematoma subdural).
¢ Intento de homicidio.

o Malos tratos visibles.

TABLA IX. Misceldnea

o Asfixia.

o Reacciones adversas a farmacos.

o Alergia alimentaria (IPLV, fructosemia...).
* Sepsis.

¢ Sindrome de Reye.

 Accidentes e intoxicaciones fortuitas.

grandes grupos mencionados pero que, no
por ello, debemos dejar de tener en cuen-
ta (Tabla IX).

PROTOCOLO CLiNICO DE ESTUDIO

Todos los lactantes que han presenta-
do un EAL deben ser ingresados y estu-
diados mediante la aplicacién de un pro-
tocolo clinico de estudio (Tablas X y XI),
aplicado de manera escalonada, que nos
permitird conocer la organicidad de los
sintomas y obtener un diagnéstico y apli-
car un tratamiento médico o quirtrgico
que resuelva su patologia. No obstante,
como se ha mencionado al comienzo del
capitulo, habrd un grupo numeroso de lac-
tantes en los que no encontraremos la cau-
sa del EAL, siendo en este grupo donde
con mds frecuencia se va a presentar el
SMSL.
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TABLA X. Actuaci6n al ingreso

EAL - Atender funciones vitales -~ UCIP si fuese necesario

Todos los pacientes
¢ Historia clinica exhaustiva.
¢ Exploracién clinica cuidadosa.

o Observacién con monitorizacién continua: neumocardiograma, POy, etc.

* Analitica urgente:
— Sangre:
- Hemograma en sus tres series.
- Glucosa, Ca, amonio, gases, Na, K, Mg,

- Transaminasas (sospecha de S. de Reye o enfermedad metabdlica).

— Orina:
- Tira reactiva (cuerpos ceténicos).
- Acido orético.
- Basal y sedimento.
- Drogas de abuso (si sospecha).
— Sifiebre o sospecha de infeccién:
- Cultivos (sangre, orina, heces y LCR).
- PCR.

- LCR: (congelar 2 ml para estudio metabdlico si fuese necesario).
— Rx: tdrax y otras exploraciones (si fuese necesario segin la clinica).

Si hipoglucemia, extraer y guardar en nevera:
* Sangre:

— 5 cc en tubo con heparina. Centrifugar y guardar plasma a -20°C (investigar ECM).
— 5 cc de igual manera para lactico, pirtivico (en tubos especiales), CPK, trico, transaminasas.
— 2 cc para insulina, péptido C, GH y cortisol, en sangre coagulada (suero). Congelar.

¢ Orina:
— Tira reactiva urgente.

— Congelar 10 cc a —20°C para écidos orgénicos y aminodcidos.

En todos los pacientes en crisis

e Extraer 5 cc de sangre, centrifugar y guardar el plasma a —20°C (estudio ECM en laboratorio espe-

cializado)

¢ Coger 10 cc de orina y guardar a -20°C (estudio ECM en laboratorio especializado).
e Extraer 5 cc de sangre para lictico, pirtivico y butirico, en tunos especiales. Guardar en frfo.

Sino hay crisis, prescribir que se haga en planta si presentase crisis.

La extraccién de la sangre se debe hacer sin ligadura y de un primer intento. Conservarla y
transportarla en hielo hasta el laboratorio. Las muestras deben ser guardadas bien identificadas.

Entre los lactantes en los que encon-
tramos una causa etiolgica habré casos que
no van a ser susceptibles de tratamiento,
persistiendo la patologia que ocasiong el

cuadro y, por ello, la posibilidad de repeti-
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cién del EAL. Otros presentan enferme-
dades que no constituyen un diagnéstico de
riesgo, surgiendo asi los conceptos de «lac-
tante de no riesgo» para el SMSLy de «lac-
tante de riesgo» para presentar el SMSL.



TABLA XI. Estudio durante su ingreso

A todos los pacientes:

¢ Estudio cardiol6gico (ECG al menos).

¢ EEG y/o poligraffa del suefio.

¢ Ecografia del créneo (y/o TAC-RNM).

e Lictico, pirtvico, butirico (de la muestra
congelada si se tiene).

¢ Aminodcidos en sangre y orina.

¢ Phmetria esofdgica si no hay clinica de
reflujo (junto con neumocardiografia y PO,
etc.).

A pacientes seleccionados (segiin clinica,

anamnesis y resultados previos):

* Serologia TORCHS.

¢ Estudio de deglucion y transito EGD.

¢ Estudio otorrinolaringolégico.

¢ VRS, pertussis.

¢ Fibrobroncoscopia.

¢ Rx lateral de cuello.

¢ Holter, estudio reflejo 6culo-cardiaco (test
de de Broca).

¢ EEG de suefio y/o poligraffa.

¢ Estudio ECM en laboratorio especializado:
enviar 5 cc de plasma congelado y 10 cc de
un pool de orina de 24 h congelada).

INDICACIONES DE MONITORIZACION
DOMICILIARIA

Va a ser este grupo de lactantes «con
riesgo» de presentar muerte sibita los sus-
ceptibles de aplicar una monitorizacién
domiciliaria (Tabla XII).

Existe una gran controversia en la ac-
tualidad entre los distintos autores en
cuanto a la utilidad de los programas de
monitorizacién domiciliaria®922).

Sin embargo, gran parte de los datos
cientificos son compatibles con la hipé-
tesis de que el SMSL puede prevenirse
si se emprenden intervenciones en eta-
pas tempranas de la evolucién del posi-

Tabla XII. Lactantes con EAL susceptibles de mo-
nitorizacién domiciliaria

* EAL idiopético (especialmente si ha
precisado estimulacién o reanimacién
intensas).

* Anomalias cardiorrespiratorias registradas
durante el suefio.

* Apneas idiopéticas graves.

* Apneas obstructivas de causa no
solucionada.

* Respiracién periédica superior al 5% del
tiempo de suefio.

* Sindrome de hipoventilacién central.

e Lactantes con apneas por malformaciones de
las vias aéreas que no se pueden solucionar.

e Lactantes traqueostomizados.

e Lactantes con dificultad para la ingesta de
alimentos: apnea y/o bradicardia.

e Lactantes portadores de lesiones
neuroldgicas crénicas malformativas, con
crisis de apnea, que no se han podido
solucionar.

* Existe gran controversia actualmente en
cuanto a la monitorizacién domiciliaria en
lactantes con arritmias cardiacas.

ble episodio terminal y, en consecuen-
cia, sustentan el valor médico de los pro-
gramas de monitorizacién domiciliaria
(PMD).

La monitorizacién domiciliaria estdn-
dar recoge la frecuencia cardiorrespira-
toria del lactante y avisa mediante alar-
mas sonoras cuando esa frecuencia so-
brepasa los pardmetros previamente pro-
gramados en el monitor. En la actualidad,
es posible afiadir a esto la vigilancia de la
saturacién de Os. Seria plausible la in-
corporacién en los monitores domicilia-
rios de un canal para el registro de la sa-
turacién de Oa.
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10. Errores innatos del metabolismo.
Patologia neuroldgica y muerte subita del

lactante

M.T. Labayru Echeverria

Médico Adjunto Unidad de Lactantes. Hospital de Cruces. Baracaldo. Secretaria del
«Grupo de trabajo para el estudio y prevencién de la muerte stibita del lactante»

(GEPMSL) de la AEP

MUERTE SUBITA Y ENFERMEDADES
METABOLICAS

Introduccion e incidencia

El SMSL es un diagndstico de exclu-
sién. Se ha de intentar encontrar la cau-
sa del fallecimiento, a través de una au-
topsia rigurosa, bisquedas analiticas, el
examen de la historia clinica y del lugar de
fallecimiento.

Se acepta que no hablamos de un so-
lo proceso, sino de un hecho multifacto-
rial y multicausal del que, cada vez mas,
van restindose enfermedades o alteracio-
nes diagnosticables. Algunas de éstas, co-
mo los trastornos de la B-oxidacién a los
que nos referiremos, tienen tratamiento y
una vez diagnosticadas se pueden preve-
nir los casos familiares.

Una serie de enfermedades metabdli-
cas pueden ser descubiertas tras la muer-
te del nifio, en relacién directa con el sin-
drome; otras podrian causar un falleci-
miento inesperado a lo largo de la infan-
cia, pero han podido evidenciar sintomas
para facilitar su diagnéstico, con anterio-
ridad. Estas tienen especial interés para
el diagnéstico diferencial de un episodio
de riesgo vital (EAL o ALTE).

Varios fueron los factores que hicieron
sospechar el nexo entre alteraciones me-
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tabdlicas y SMSL: la mayor incidencia fa-
miliar, que presupone factores heredita-
rios, la hipoglucemia detectada en algu-
nos cuadros de defuncién y otros casi le-
tales o los hallazgos de esteatosis hepiti-
cay cardiomiopatias en las necropsias, en-
tre otros. En los afios 1984 y sucesivos es-
tas sospechas empiezan a tener entidad
tras los trabajos de Howat y cols. y Ben-
nett y cols.(:2.

Determinar la frecuencia con que es-
tas enfermedades puedan ser responsa-
bles del SMSL resulta complejo por :
¢ Las diferencias de la propia definicién

del SMSL, en el que algunos autores

incluyen a nifios de mds de un afio de
edad;
¢ No todas las necropsias incluyen un
estudio sistematico de enfermedades
metabdlicas;
¢ La calidad de las investigaciones de-
pende de lo especializado que sea el
centro donde se realice;
¢ Algunos estudios son retrospectivos en
aquellos nifios en que se hallaron ma-
cro o microscépicamente alteraciones;
e Elprogreso en la calidad de los estu-
dios bioquimicos y genéticos ...
Se dijo que hasta un 5% de los nifios
fallecidos de forma inesperada podian pa-
decer un trastorno metabdlico. En ese por-



centaje de casos, se hallaba en las ne-
cropsias un grado mayor o menor de es-
teatosis hepética, aunque no siempre se
ha comprobado que todos tuvieran una
enfermedad metabélica. Aunque esta ci-
fra se sigue barajando en algunos trabajos
retrospectivos recientes®, mas se tiende

a proponer una incidencia entre el 2 y

3% de los nifios fallecidos. Pero quizd

representen un porcentaje mayor de aque-

llos que padecen un episodio casi letal o

ALTE.

De entre los errores innatos del me-
tabolismo, los mds clara y directamente
relacionados con el SMSL, son los tras-
tornos de la beta-oxidacién mitocondrial
de los 4cidos grasos. Algunos otros han si-
do asociados en menor frecuencia, y ade-
mds en gran parte se habrfan manifestado
con clinica previamente. Excepcional-
mente se han publicado algunos que, sin
ser conocidos, debutan con el falleci-
miento:

e Alteraciones de la cadena respiratoria
mitocondrial.

e Aciduria dicarbéxilica.

e Aciduria etilmalénica.

*  Glucogenosis tipo 1.

e Fructosemia.

¢ Enfermedad de Wolman.

e  Homocistinuria.

Emery y cols.®, propusieron asociar
la SMSL a los siguientes errores metabd-
licos:

1. Trastornos del ciclo de la urea.

2. Acidurias orgdnicas (metilmalénica,
propidnica, isovalérica).

3. Acidosis licticas (biotinidasa, PDH,
defectos de la cadena respiratoria).

4. Alteraciones de carbohidratos (galac-
tosemia, intolerancia a la fructosa, glu-
cogenosis tipo I, deficiencia de fruc-
tosa).

5. Anomalfas de la B-oxidacién.

Desde entonces, la relacién ha que-
dado précticamente reducida a las tltimas
mientras que el resto de los trastornos ten-
drian sintomas previos al fallecimiento, lo
que permitirfa su diagn(’)stico.

Deficiencia de la 3-oxidacion de los
acidos grasos

Son un grupo de enfermedades de he-
rencia autosémica recesiva cuya inciden-
cia se estima entre un 1:6.000 y 1:12.000.

Bennet y cols. describen 20 trastor-
nos®. Quince de la via que comienza con
el transporte intracelular de los dcidos gra-
sos hasta su completa tidlisis, dos que afec-
tan a la formaci6n hepética de cetonas des-
de los dcidos grasos oxidados y tres que
producen una inhibicién de la oxidacién
de los 4cidos grasos secundaria a anorma-
lidades en los genes de la transferencia de
la Acil-CoA deshidrogenasa, conocidos co-
mo: miiltiple Acil-CoA deshidrogenasas o
acidemia glutdrica tipo IL. Los avances son
frecuentes y una reciente revisién inclu-
ye hasta 22 formas(®.

La mayorfa de estos procesos cursan
con: hipoglucemia no cetésica, fallo he-
pdtico, miopatia y cardiomiopatia. Algu-
nos debutan como muerte stbita. Otros
también se asocian a clinica neuroldgica,
especialmente el grupo de las acidemias
glutdricas™.

En la tabla I, modificada de la publi-
cada por Ribes®, sefialamos la sintoma-
tologia mds caracteristica y aquellos que
han sido asociados a SMSL: como pude
apreciarse, la expresién clinica es variable,
lo que se explica fisiopatoldgicamente. Du-
rante el ayuno prolongado o en momen-
tos en que los requerimientos energéticos
aumentan, como sucede en las infeccio-
nes, la fiebre o el ejercicio prolongado;
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TABLA I. Modificada de Ribes

Deficiencia Hepatica

Asociada a
SMSL

Clinica Muscular

cardiaca

Ciclo de la carnitina

Transporte de la carnitina
Carnitina palmitoiltransferasa I
Carnitina/ acilcarnitina translocasa
Carnitina palmitoiltransferasa IT

Ciclo de la B-oxidacion
De transporte transmembrana de LC
Acil-CoA deshidrogenasas

De cadena muy larga (VLCAD)

De cadena larga (LCAD)

De cadena media (MCAD)

De cadena corta (SACD)
3-Hidroxiacil-CoA deshidrogenasas

De cadena larga

De cadena corta

Protefna trifuncional
2.4-Dienoil-CoA reductasa -
MC 3-ketoacil-CoA tiolasa
Mudltiple acil-CoA deshidrogenasas

ETF- subunidad o

ETF- subunidad

ETF-deshidrogenasa

Con respuesta a rivoflavina

+ + o+ o+ + o+ o+ o+ + + o+ o+ o+

+ o+ o+ o+

la oxidacién de los dcidos grasos propor-
ciona los elementos necesarios para que
se realice la neoglucogénesis, la ureagé-
nesis y la cetogénesis. Esto sucede de for-
ma especial en el higado y el musculo. El
cerebro no puede oxidar directamente los
dcidos grasos, pero utiliza los cuerpos ce-
ténicos sintetizados en el higado, como
fuente de energfa. Cuando la B-oxidacién
de los écidos grasos estd interrumpida, co-
mo sucede en estos procesos, no existe una
respuesta adecuada al ayuno, lo que ex-
plica la hipoglucemia hipocetésica y los
trastornos de funcién cerebral. El higa-
doy el musculo, que utilizan expresamente
la energia de esta via metabdlica, se en-
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+ o+ o+ o+

[N
+ 4+ +
+

+ o+ o+
+ o+ o+ o+
+ o+ o+

tiende que sean directamente afectados.

La forma de debut clinico varfa para
las distintas alteraciones descritas, como
puede apreciarse en la tabla, pero la més
frecuentemente asociada a SMSL, como
presentacién inicial, ha sido la deficiencia
de Acil-CoA de cadena media (MCAD),
por otro lado el mas frecuente de estos
trastornos, de la que se han identificado
mutaciones concretas, como la A985G,
que han sido propuestas para programas
de cribado (o screening) neonatal, para los
que ya se han realizado estudios piloto®.

El tratamiento de estas enfermedades
es relativamente simple. Se basa en evitar
el ayuno prolongado y las situaciones de



alto consumo, con una dieta rica en hi-
dratos de carbono de absorcién lenta. En
los déficit de carnitina, su administracién
puede seguirse de la reversibilidad del pro-
ceso. Lo mismo en el caso concreto de su
déficit con la rivoflavina. También se ha
demostrado beneficioso aportar a la dieta
suplementos con triglicéridos de cadena
media en algunos de estos cuadros.

Otras alteraciones mitocondriales

En la dltima década, se han encontra-
do alteraciones de la cadena respiratoria
mitocondrial como causa de SMSL y se
han descrito defectos en el DNA mito-
condrial ligados a la misma®®!. Se han re-
visado necropsias de nifios fallecidos ha-
llando dichas mutaciones en algunos de
ellos, junto con fenémenos de envejeci-
miento con delecciones e inserciones.

Se han descrito algunas formas de al-
teracion de la cadena respiratoria, con ex-
presién clinica y bioquimica del trastorno
de la B-oxidacién2, Adem4s se han aso-
ciado a: miiltiple Acil-CoA deshidrogena-
sa, acidemia etilmalénica, MCHAD y
LCHAD.

Por lo general las alteraciones de la ca-
dena respiratoria, aunque fatales en mu-
chos casos, llevan un curso clinico de de-
terioro neurol(’)gico progresivo que per-
mite su diagnéstico. Con frecuencia cur-
san con apneas y convulsiones, pero tam-
bién pueden tener tubulopatia renal, mio-
patia, alteraciones endocrinas, digestiva,
etc. Es importante completar adecuada-
mente el estudio bioquimico de estos ca-
sos, evitando errores diagnésticos. El pun-
to de partida serd la determinacién de lac-
tato y piruvato en sangre y LCR, tenien-
do en cuenta que pueden ser normales y
que si se sospechan estos trastornos, hay
que repetirlos y determinar dcidos orgé-

nicos en orina. Posteriormente el estu-
dio se completard con biopsias.

Trastornos del metabolismo de los
hidratos de carbono

La hipoglucemia en andlisis de pa-
cientes que eran hallados muertos, asf co-
mo algunos que sufren episodios casi le-
tales, sugiere la posibilidad de alteracio-
nes en el metabolismo del glucégeno. Du-
rante un tiempo esto fue investigado, pe-
ro hoy en dia parece que son pocos los ca-
SOS en comparacién con otros trastornos.
La glucogenosis tipo 10314 y la fructose-
mia han sido referidos

Otros problemas metabélicos

Se han asociado a muerte sibita algu-
nas acidosis orgdnicas sobre todo la pro-
piénica®® y metilmalénica y algunos casos
de trastornos severos del ciclo de la urea.

Con respecto a los primeros, es de in-
terés sefialar, que se han hallado eleva-
ciones transitorias de dudoso valor pato-
légico en nifios estudiados por episodios
de riesgo vital(19).

En general, se puede decir que ambos
problemas, pueden debutar de forma
abrupta y severa, pero que si se sospechan,
la acidosis en un caso y la hiperamoniemia
en otro, servirdn para el diagndstico.

DIAGNOSTICO DE ERRORES INNATOS DEL
METABOLISMO Y SMSL

Protocolo para el estudio post-mortem
Aunque aceptemos que estos desér-
denes constituyen una minoria de las cau-
sas de muerte en el sindrome, estd mas
que justificado un estudio exhaustivo en
este sentido. El diagnéstico correcto y la
posible prevencién por herencia, de futu-
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TABLA II. Recogida de muestras en el SMSL para estudios metabdlicos

A. Muestras a obtener lo antes posible después del exitus

Muestra

Humor vitreo
Orina
Liquido cefalorraquideo

Sangre impregnada en papel (cartoncitos de diagnéstico

precoz neonatal)
Biopsia de higado (méximo 3 h de exitus)
Biopsia de musculo (médximo 3 h de exitus)
Bilis

Cantidad Conservacion
2-3ml -20°C
2-3 ml -20°C
4ml -20°C
9 circulos T. ambiente
100 mg -80°C (papel aluminio)
100 mg -80°C (papel aluminio)
-20°C

B. Muestras a obtener si se procede a la necropsia (con preferencia a las tres horas después

del exitus)

Humor vitreo y orina (si no se han recogido previamente)

Liquido pericérdico
Biopsia de higado
Biopsia de musculo

Utilizarlas y proceder como en el apartado anterior

C. Biopsia de piel. Para posterior cultivo de fibroblastos, sélo en caso de que la sospecha de
enfermedad metabélica sea muy fundada o la historia familiar sugestiva.

ros hermanos, son por si mismos razén su-
ficiente.

El Grupo para el Estudio y Prevencién
de la Muerte Stbita Infantil (GEPMSI)
de la Asociacién Espafiola de Pediatria,
desde el afio 1991, al igual que otros pai-
ses, viene proponiendo la aplicacién de
protocolos de estudio post-mortem y tam-
bién en los casos de episodios de com-
promiso casi letal. Dentro de dichos pro-
tocolos, estd incluido el estudio de pro-
blemas metabdlicos que se detalla en la
tabla I107),

Siendo esto lo propuesto, se reconoce
la dificultad de completar la toma de to-
das las muestras, la necesidad de contar
con centros de referencia metabdlica a los
que dirigirlas, etc. Pero si los estudios me-
tabdlicos son ya de por si complejos, la po-
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sibilidad de confirmar los hallazgos bio-
quimicos, enzimdticos y genéticos, de-
penden de ajustarse a la propuesta lo mds
posible.

Recientemente se ha sugerido incluir
en los protocolos de estudio de trastornos
de la B-oxidacién de los dcidos grasos, el
andlisis de carnitina y acilcarnitina en bi-
lis, lo que aumentarfa el nimero de casos
diagnosticados®. Su obtencién es, por
otro lado, mucho més simple que la de
sangre.

Protocolo de estudio en caso de episodios
casi letales

Es de especial interés el caso de ni-
fios que sufren episodios de compromiso
vital o aparentemente letales (EAL) de los
que se recuperan o son reanimados. En



TABLAIIL.

Analitica basica para estudios metabdlicos
Electrolitos
Glucemia
Calcemia, fosforemia y magnesemia
Gasometria
Pruebas de funcién hepética
Lictico, pirtivico
Amonio
Aminodcidos en sangre y orina
Acidos organicos en orina
En pacientes con sospecha de trastornos de
la B oxidacién
En plasma: ~ Carnitina
Acilcarnitinas
Acidos grasos libres
3-hidroxi 4cidos grasos
Enorina:  Acilglicinas
Estudios enzim4ticos (cultivo de
fribroblastos)
Estudios genéticos29

este grupo de pacientes, ademés de des-
cartar las patologias asociadas descritas
previamente: neurolégicas, digestivas, etc.,
han de incluirse en un estudio metabdli-
co. El Grupo para el Estudio y Prevencién
de la Muerte Stubita Infantil (GEPMSI)
de la Asociacién Espafiola de Pediatria su-
giere, entre los estudios a realizar en es-
tos pacientes, los que pueden verse en la
tabla III.

Similares andlisis se proponen para los
hermanos de nifios fallecidos por el sin-
drome de muerte stbita.

Una cuestién de interés reciente en el
terreno de la prevencion es el estudio y
seguimiento de los hijos de madres que
hayan padecido durante el embarazo un
HELLP (hemdlisis, elevacién de enzimas
hepiticas y plaquetopenia) y que se aso-
cia a trastornos de la oxidacién de los 4ci-
dos grasos(9).

PATOLOGIA NEUROLOGICA Y SMSL

Las alteraciones neuroldgicas han es-
tado siempre entre los problemas mds re-
lacionados con el fallecimiento inespera-
do de un nifio.

La hipétesis de la implicacién cere-
bral, sobre todo de una alteracién en la
neurorregulacién cardiorrespiratoria o de
otras funciones autonémicas, son de las
més estudiadas. El hecho de que se pro-
duzca un episodio apneico durante el sue-
fio ha llevado a buscar meticulosamente
en las necropsias alteraciones que las jus-
tificaran. Se ha puesto especial interés en
cambios en el tronco cerebral y centro
respiratorio donde se han descrito hete-
rotopias, apoptosis, que pudieran sugerir
un problema dismadurativo a ese nivel,
responsable de la muerte de algunos ni-
flos). En otros casos los hallazgos su-
gieren lesiones intrauterinas con conse-
cuencias morfolégicas madurativas@b.
También se han hallado cambios corres-
pondientes a hipoxia crénica como glio-
sis y anormalidades en neurotransmiso-
res en regiones de importancia en la re-
gulacién cardiorrespiratoria223),

Los hallazgos necrépsicos no se re-
producen en todos los pacientes, lo que
nos sitta de nuevo frente a un problema
multifactorial.

LAS APNEAS DEL SUENO

Se define como el cese de la respira-
ci6én durante el suefio por mds de 20 se-
gundos o menos, pero asociados a bradi-
cardia, cianosis y/o palidez.

En la prematuridad estas apneas son
frecuentes y se atribuyen a la inmadurez,
pero cuyo mecanismo de producci(’)n si-
gue sujeto a postulados no del todo claros
en los que se ven implicados multiples fac-
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tores en relacién con la maduracién de
la respiracion®*.

La evidencia de que el cambio postural
al dormir boca arriba disminuye el niimero
de muertes también ha dado lugar a malti-
ples publicaciones sobre la posible fisiopa-
tologfa ligada a este hecho, sobre todo en
relacién con apneas obstructivas® o la in-
capacidad de responder despertando ante
la hipoxia®. Se han efectuado, en revisio-
nes recientes sobre el riesgo familiar de pa-
decer muerte subita, estudios que relacio-
nan genéticamente la apnea obstructiva del
suefio y estos sindromes, aunque no hay su-
ficientes datos para conclusiones claras®?.

Entre las enfermedades neuroldgicas
que pueden estar ligadas a fallecimien-
tos inesperados, es de interés descartar
aquellas que pudieran generar apneas y/o
provocar la muerte repentina del nifio, sin
Signos previos.

Sin pretender ser exhaustivos, mos-
tramos en la tabla IV una gufa de proble-
mas que deberian tenerse en cuenta co-
mo posibles causas de fallecimiento o epi-
sodios apneicos.

LESIONES CEREBRALES AGUDAS

Traumaticas

Siempre que exista el antecedente
traumaético, la relacién con el fallecimien-
to o los problemas neurolégicos podra ser
facil de establecer. Ocasionalmente un par-
to distécico puede tener consecuencias
tardias; las lesiones isquémicas antenata-
les o perinatales deberdn ser tenidas en
consideracion.

Un posible maltrato infantil puede
ocultarse en otros casos. La exploracién
del fondo de ojo para descartar hemorra-
gias retinianas en el nifio que sufra un epi-
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TABLA IV. Alteraciones neuroldgicas que generan
apneas

Lesiones agudas
Trauméticas
Hemorrigicas
Infecciones: Meningitis

Encefalitis

Botulismo

Polio
Convulsiones

Lesiones cronicas
Malformativas
Con alteraciones esqueléticas
S. Pierre Robin
Acondroplasia
Osteogénesis imperfecta
Lisencefalia y trastornos de la migracién
neuronal
S. de Joubert
S. de Dandy Walker
Arnold Chiari IT
S. de hipoventilacién central (S. de Ondina)

Degenerativas Esclerosis tuberosa
Atrofia espinal
Degeneraci6n taldmica

Tumorales

Neuromusculares Miastenia congénita
Hiperplexia
Condrodistrofia
mioténica

Metabdlicas

sodio de riesgo vital ayuda al diagnésti-
co, asf como la ecograffa cerebral y la se-
rie 6sea a la busqueda de otras lesiones®).
Las lesiones medulares o espinales al-
tas pueden ser responsables de cuadros
de parada respiratoria; habran de ser re-
visadas en un buen estudio post trauma-
tico, tanto accidental como post natal.

Hemorragias
Descartada una causa traumética, es
obligado pensar en malformaciones vas-



culares como causa de las mismas, pero
ademads el estudio de fenémenos de hi-
percoagulabilidad sanguinea (ej., el défi-
cit de proteina S), que puede hacerse en
los progenitores, descartard una causa fa-
miliar de fenémenos trombéticos y / o he-
morragicos que pudieran repetirse en
otros descendientes.

Infecciosas

Las meningitis y encefalitis en gene-
ral van precedidas por un deterioro cli-
nico que permite su diagnéstico. Si no fue-
ra asi, quedard claro en el estudio ne-
crépsico bien protocolizado, tanto por las
lesiones anatémicas como por andlisis del
LCR.

Algunas formas de infeccién particu-
lar merecen la pena mencionarse, como
el caso del Botulismo infantil. La progre-
sién del cuadro clinico paralitico, si es muy
répida, puede debutar como un episodio
de parada respiratoria. De aqui el inte-
rés de la determinacién de esporas de
Clostridium en las heces de pacientes fa-
llecidos por SMSL. La dificultad estd en
interpretar el hallazgo de las esporas, si a
la vez no se tiene la posibilidad de inves-
tigar la toxina botulinica®?.

Otro cuadro poco habitual en nuestro
medio es el de la polio; descartada en pa-
cientes vacunados, ha de tenerse en cuen-
ta en emigrantes como se demuestra por
los casos recientes en nuestro pais®.

Convulsiones

La epilepsia tiene una expresion clini-
ca diversa segtin la edad. Es habitual en la
primera infancia la manifestacion apnei-
ca asociada a hipotonia, hipertonia o mo-
vimientos clénicos, mas o menos sutiles.
Estas crisis pueden simular un episodio
de riesgo vital®). Por ello estd obligada la

investigacién en los casos mediante la re-
alizacién de EEG basal y, en casos en que
la sospecha sea firme y éste sea normal,
registros mds prolongados incluyendo el
suefio. En nuestro pais un estudio en lac-
tantes que habian padecido apneas de-
mostré un cuadro epiléptico en 3 de 16
casos®2),

En cuanto a la asociacién de epilepsia
y muerte stbita que se encuentra en mu-
chos trabajos, hay que ser sumamente cau-
teloso. Es distinto hablar de pacientes
diagnosticados de epilepsia, que fallecen
de forma inesperada, a lo que se refieren
la gran mayorfa de publicaciones, que sos-
pechar que una epilepsia pueda dar como
primera manifestacién el fallecimiento, lo
que siendo posible, es en la practica in-
existente®3),

Es también necesario pensar que otras
causas pueden manifestarse como crisis
convulsivas, ast: los sincopes de origen car-
diaco, las hipoglucemias y otros trastornos
metabdlicos, la hipoxia, etc.

LESIONES CRONICAS

Malformativas

Como decfamos previamente un buen
protocolo y estudio post-mortem puede
demostrar malformaciones que expliquen
la causa del mismo: quistes, heterotopias
y otros trastornos de la migracién neuro-
nal, malformaciones vasculares...., podri-
an haber pasado desapercibidas hasta ese
momento.

Algunas malformaciones se asocian a
fenotipos evidentes, como las referidas en
la tabla asociadas a enfermedades esque-
léticas: la micrognatia del S. de Pierre Ro-
bin, acondroplasia, osteogénesis imper-
fecm, osteopetrosis, sin que exista nece-
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sariamente un trastorno neurolégico cau-
sal, la apnea puede tener en estos casos un
componente mixto obstructivo y central.

Se han relacionado con apneas otras
malformaciones (véase tabla) como la li-
sencefalia®, el sindrome de Joubert™), y
otras de fosa posterior como la malfor-
macion de Dandy Walker se acompafian
de sintomas y signos que las hacen reco-
nocibles. Hay estudios recientes sobre de-
fectos en los neurotransmisores en estos
sindromes, que apoyarfan un doble me-
canismo anatémico y funcional en la alte-
raciéon(6),

Malformacion de Arnold Chiari tipo Il

Consiste en una disgenesia de estruc-
turas de la fosa posterior, que produce una
herniacién de las amigdalas cerebelosas y
dilatacién del foramen magno. Se asocia
a mielomeningocele e hidrocefalia y otras
veces a malformaciones menores.

La compresién de estructuras del en-
céfalo y el compromiso vascular local ge-
neran una disfuncién del mismo, cuya ex-
presién mds severa es la apnea y bradi-
cardia, acompaifiadas a veces por disfun-
cién de pares craneales més bajos.

Aun cuando esta malformacion acom-
pafia al 90% de los mielomeningoceles,
son pocos los que tienen clinica de dis-
funcién respiratoria (6%) de los que s6lo
el 45% tienen apneas, siendo més co-
rrientes el estridor, cianosis y disfagia. La
edad de presentacion puede ser el primer
mes en un 68,6%, un 25,7% se manifies-
ta entre el 2°y 6° meses y el resto (5,7%)
alo largo del primer afio.

El pronéstico es malo. Se pueden be-
neficiar de cirugfa para descomprimir la
fosa posterior. Si no se resuelve hay que
recurrir a medidas de apoyo ventilatorio
domiciliario.
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Sindrome de hipoventilacion central
(S. de Ondina)

Es un trastorno raro y de etiologfa des-
conocida, caracterizado por un fallo del
control autonémico de la respiracién. El
origen primario parece debido a un de-
fecto en el control central de la respira-
cién, pero no se han encontrado lesiones
anatémicas especificas a ese nivel. Los ha-
llazgos necrdpsicos son debidos a secue-
las de la hipoxia crénica®. Parece existir
una mala respuesta de los quimiorrecep-
tores centrales a la hipercarbia, pero tam-
poco se han encontrado genes o dreas del
sistema nervioso central implicados en es-
te problema®. En algin caso se han ha-
llado pequefios defectos de dudoso valor
en los quimiorreceptores periféricos®?.

La mala ventilacién por falta de con-
trol de la misma se expresa durante el sue-
fio, variando segin las fases del mismo,
pero en los casos mds severos, tampoco
existe un control adecuado de la respira-
cién estando despiertos®140),

La asociacién de este cuadro a enfer-
medad de Hirschsprung, tumores neu-
roectodérmicos (ganglioneuroblastomas),
anomalfas oculares y el hecho de que se
dan casos en gemelos, ha llevado a buscar
mutaciones genéticas que puedan expli-
carlos. Recientes publicaciones al respec-
to son insuficientes para identificar genes
responsables“142),

El tratamiento de este problema pasa
por apoyos ventilatorios m4s o menos in-
vasivos: ventilacién mecanica convencio-
nal, CPAP y marcapasos diafragmaticos,
lo que obliga a un estudio individualizado
en cada caso.

Se ha tratado de ligar el sindrome con
el de SMSL y, aunque su fisiopatologfa su-
giere un origen similar, no existen con-
clusiones claras al respecto?.



Degenerativas

Pese a que la descripcién de cuadros
de este tipo figura entre las causas de ap-
nea del lactante, no parece que sea una ra-
z6n comtin de SMSL. La enfermedad de-
generativa precede a la apnea lo que faci-
lita su diagnéstico. Un ejemplo es el de la
atrofia espinal infantil o sindrome de
Werdnig Hoffman, en el que la parilisis
progresiva es responsable de la dificul-
tad respiratoria.

La frecuente asociacién de esclerosis
tuberosa a convulsiones en la infancia pre-
oz, a veces sin otra expresién clinica, apo-
ya el interés de efectuar estudios de ima-
gen en el nifio con crisis de causa desco-
nocida.

Tumorales

Aunque la teorfa sugiere que los tu-
mores puedan ser causantes de apnea, el
debut de un tumor con esta clinica es al-
tamente improbable, al menos en nuestra
experiencia. Tumores benignos de enfer-
medades degenerativas, como la neuro-
fibromatosis, también estdn en esta mis-
ma linea. Por tanto, pensar que ésta pue-
da ser causa de muerte stibita parece més
un ejercicio de diagnéstico diferencial que

una probabilidad.

Neuromusculares

Haremos referencia a algunas entida-
des nosolégicas que pueden ser causantes
de cuadros de apnea y/ o dificultad res-
piratoria cuyo debut puede ser inespera-

do.

Miastenia congénita

Engloba un grupo de trastornos de la
transmisién neuromuscular de origen ge-
nético (casi todos recesivos), diferentes de
la miastenia gravis de causa autoinmune.

Se clasifican en general como presindpti-
cos y postsindpticos lo que marca dife-
rencias en la clinica. Las formas descri-
tas afectan a la resintesis, almacenaje, li-
beracién de acetilcolina, déficit de acetil-
colinesterasa, escasez de receptores de
acetilcolina o interaccién anormal de ace-
tilcolina y receptor.

Ocasionalmente debutan en el perio-
do neonatal y hasta el 50% en los dos pri-
meros afios. Los sintomas comunes: fati-
gabilidad con el ejercicio y el cansancio,
son poco evidentes en la primera infancia,
en que se puede asistir a un debut en for-
ma de episodios repetidos de distrés res-
piratorio aislado o desencadenado por una
intercurrencia viral, mas o menos leve.
Otras veces lo hacen como apneas e in-
cluso como muerte stibita.

Hiperplexia y condrodistrofia miotonica
(S. Schwartz Jampel)

Son entidades diferentes, de caracter
hereditario, en las que aparece una hi-
pertonia de debut precoz, que genera di-
ficultades en la respiracién y en la ali-
mentacion.

El primer cuadro se desencadena con
estimulos como la percusién de la glabe-
la, lo que ayuda al diagnéstico. Mejoran
evolutivamente.

En nuestro Centro, seguimos un caso
de dos hermanos con antecedentes de
muerte sibita en otro hermano.

La condrodistrofia asocia alteraciones
Oseas caracteristicas.

En general, tienen un prondstico de
vida bueno, si no fallecen por intercu-
rrencias.

Metabdlicas

Como se refiere en el inicio del capi-
tulo, bastantes procesos patoldgicos tie-
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nen expresién neuroldgica, en forma de
crisis convulsivas o procesos degenerati—
vos mds o menos severos. No abundare-
mos en ellos.

PROPUESTA DE ESTUDIOS NEUROLOGICOS

PARA EPISODIOS DE RIESGO VITAL

e EEG basal.

e ECO cerebral.

* Determinacién de lactato y piruvato
en sangre y LCR.

En casos seleccionados

e EEG prolongado incluyendo suefio.
* Polisomnografia.

* RNM cerebral y tronco.

e Serie 6sea.

e Acidos orgdnicos en orina.

¢ Biopsias musculares y de piel.
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0BJETIVO

Revisar y poner al dia las implicacio-
nes del aparato digestivo en el sindrome
de la muerte sibita del lactante ( SMSL),
conocer en qué situaciones puede supo-
ner un factor de riesgo y exponer el ma-
nejo diagnéstico y terapéutico mds ade-
cuado.

RESUMEN

La patologia digestiva mds frecuente
en los primeros meses de la vida y que més
se ha relacionado con el SMSL es el re-
flujo gastroesofdgico (RGE), aunque en la
mayoria de los casos éste es un hecho prac-
ticamente fisiolégico y autolimitado, que
no produce mds sintomas que algunas re-
gurgitaciones corrigiéndose entre los seis
meses y el afio de edad.

Sin embargo su amplia incidencia en
lactantes, la relacién anatémica del eséfa-
go con la via aérea superior, el control por
parte del sistema nervioso auténomo
(SNA) tanto del centro respiratorio, del
centro vaso-motor asf como de la motili-
dad esofégica, incluido el tono del esfin-
ter esofdgico inferior (EEI), ha hecho que
se haya considerado que el RGE juega un
papel etiopatogénico en el SMSL, los epi-
sodios aparentemente letales (EAL), y los
episodios de apnea. Sin olvidar que, a la

inversa, estos mismos razonamientos pue-
den hacer pensar que ambos, MSL y
RGE, sean diferentes manifestaciones de
un mismo proceso.

Se han publicado miiltiples estudios,
epidemioldgicos y experimentales, unos a
favor(3) y otros en contra®? de su papel
etiol6gico, después de analizarlos, asi co-
mo de las hipétesis mds aceptadas actual-
mente sobre la fisiopatologia que parece
subyacer en la MSL, podemos concluir
que cuando existe el reflujo, en un nifio
predispuesto y en una fase critica de su
desarrollo, supone un factor de riesgo que
debemos diagnosticar y tratar.

INTRODUCCION: RELACION ENTRE RGE Y
MSL

Ha sido muy debatida, existiendo muil-
tiples argumentos a favor y en contra de
ello.

A favor tendriamos

La edad de mayor frecuencia de pre-
sentacién de ambas entidades coincide,
estando por debajo de los seis meses.

El reflujo gastroesofdgico es més fre-
cuente durante la fase de suefio activo®
(REM), precisamente durante esta fase
del suefio estd disminuido el despertar®
y la autorresucitacién, produciéndose el
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mayor nidmero de apneas, por tanto se su-
pone que es més probable que se pueda
producir la MSL en ella.

En distintas series publicadas de nifios
que sufrieron un EAL, un hallazgo® fre-
cuente en los estudios realizados es pre-
cisamente la existencia de un RGE.

Argumentos en contra

Una gran mayorfa de nifios menores de
cuatro meses tienen RGE pricticamente
fisiolégico sin que les condicione ninguna
patologia, ni siquiera afectacién de la cur-
va ponderal, aunque si frecuentes consul-
tas al pediatra por las regurgitaciones(!?.

El reflujo empeora con la posicién de
supino y sin embargo la MSL disminuye
con dicha posicién, no habiéndose regis-
trado ningn tipo de factor de riesgo aso-
ciado con ella®.,

Nifios con RGE severo demostrado, a
los que provoca patologia respiratoria im-
portante, sin embargo nunca presentaron
apneas o situaciones que se puedan rela-
cionar con la MSL.

En algunos estudios realizados* no
se pudieron relacionar los episodios de ap-
nea con los de reflujo, en términos de fre-
cuencia, duracién o coincidencia.

RELACION FISIOPATOLOGICA ENTRE RGE Y
MSL

Hasta los afios 70 las investigaciones?
sobre MSL buscaban una tnica etiologia
que explicase todos los casos de MSL; se
consideraron diferentes posibilidades, en-
tre ellas el reflujo gastroesofagico y la con-
siguiente aspiracion pulmonar como cau-
sa de la muerte. Cuando se tuvo la evi-
dencia de que, salvo en un pequefio ni-
mero de casos, no era significativa la pre-
sencia de contenido géstrico como hallaz-
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go en las autopsias, se abandoné como fac-
tor etioldgico.

Posteriormente, varios autores elabo-
raron una serie de hipétesis(?, que pre-
sentaban como novedad que el SMSL se
producia en nifios especialmente predis-
puestos por una inmadurez neuroldgica,
adquirida probablemente en la época pre-
natal, son las hipétesis de triple riesgo11.13)
de Filiano y Kinney (1994), de Wedgwo-
od (1972) y de Rognum (1993), asi como
la hipétesis multifactorial de Raring4
(1972), basicamente se trataria de una al-
teracion del desarrollo, que darfa lugar a
una especial «vulnerabilidad» del nifio, en
un momento «critico» de su maduracién,
sobre el que actuarfa algiin «factor» des-
encadenante.

En este contexto, se puede volver a
considerar el RGE como uno mis de los
posibles factores de riesgo, capaz de des-
encadenar la MSL a través de los qui-
miorreceptores laringeos, cuyo estimulo
por el material refluido hacia la faringe su-
perior darfa lugar a una apnea prolonga-
da que puede conducirle a la muerte si no
funcionan bien sus mecanismos de des-
pertar y autorresucitacion.

Si durante el intervalo de tiempo en
que ocurren estos hechos, alguien aprecia
la situacién del nifio, puede sacarle de ella,
ya sea por simple estimulacién o median-
te una reanimacién mas o menos avanza-
da segtin el tiempo de apnea / hipoxia y
subsiguientes cambios metabdlicos pro-
ducidos, en este caso estarfamos ante un
episodio aparentemente letal (EAL).

REFLUJO GASTROESOFAGICO Y POSICION

EN LA CUNA: BUSQUEDA DE LA EVIDENCIA
La Academia Americana de Pediatria

(AAP) realiz6 su primera recomendacién



acerca de que los nifios deben dormir en
posicién de supino (boca arriba) con la fi-
nalidad de reducir el riesgo de Sindrome
de muerte stbita del lactante (SMSL) en
el afio 1992. La misma sugerencia fue con-
firmada en 1994 y 1996. En marzo del

2000, se public en la revista Pediatrics la

dltima actualizacién del Grupo de Tra-

bajo del SMSL de la AAP(5),

En relacién con el reflujo gastroeso-
fagico y la posicién en la cuna hace tres
afirmaciones de importancia:

1. Contrariamente a lo que se cree, hay
evidencias clinicas y experimentales
que demuestran que los nifios vomi-
tadores tienen mayor riesgo de atra-
gantarse si duermen en posicién de
prono.

2. No hay evidencia de un aumento de
aspiraciones o de vémitos a partir de
la recomendacién de que los bebés de-
ben dormir boca arriba.

3. A pesar de que siempre se nos ha in-
formado de que es menos frecuente el
reflujo gastroesofdgico en la posicién
de prono, no ha habido un aumento
de muertes de nifios atribuibles a as-
piracién con el cambio de posicién pa-
ra dormir.

Estas afirmaciones, basadas en eviden-
cias constatadas por estudios epidemiols-
gicos, realizados después de un tiempo de
observacién tras el cambio de postura en la
cuna, vienen a demostrar que tiene mayor
influencia el efecto protector de la posicién
de supino en los lactantes durante el sue-
fio, que importancia como factor etiolégi-
co el reflujo gastroesofégico.

REFLUJO GASTROESOFAGICO: DEFINICION
Es el paso retrégrado, sin esfuerzo, del
contenido géstrico hacia el es6fago; es al-

go que ocurre en cualquier individuo sa-
no de forma esporédica, sobre todo en el
periodo postprandial.

Sucede('” en un porcentaje muy ele-
vado en los lactantes menores de 4 meses
y es secundario a la incontinencia del es-
finter esofégico inferior (EEI) y/o a la dis-
motilidad gastrointestinal superior. Tiene
una prevalencia del 8-18%.

FISIOPATOLOGIA DEL REFLUJO
GASTROESOFAGICO

El esfinter esofdgico inferior (EEI) es
la principal barrera contra el reflujo; estd
formado por el misculo crural estriado del
diafragma (inervado por el nervio frénico),
y por el musculo liso situado en el espesor
de la pared del eséfago inferior. El vago es
el que media la relajacién del EEI, que es
desencadenada por la deglucién y estd co-
ordinada con el peristaltismo esofdgico.

El mecanismo del reflujo® consiste
bésicamente en una relajacion brusca del
esfinter esofdgico inferior, no relacionada
con movimientos deglutorios; a ello se
puede afiadir una alteracién en el aclara-
miento esofdgico (dismotilidad), asi como
un retraso en la evacuacion gstrica.

La mayor frecuencia del reflujo en las
primeras semanas y meses de la vida sugie-
re una inmadurez en el desarrollo de la re-
gulacién funcional del EEI, el mismo me-
canismo que creemos subyace en la MSL,
en relacién con el control autonémico de la
respiracion, y funcién vasomotora.

CLASIFICACION DEL RGE
1. Primario:
* Funcional (fisiolégico): es el que pre-
sentan la mayorfa de los nifios, no
provocéndoles més que regurgita-

105



TABLA I. Sintomas de la enfermedad por reflujo gastroesofdgico

Digestivos

Extradigestivos (respiratorios/
otorrinolaringolégicos)

Vémitos con afectacién del desarrollo
Esofagitis: dolor tordcico, irritabilidad

Problemas alimentarios: disfagia, rechazo de las tomas
Hematemesis. Anemia. Obstruccién esofégica por estenosis
Alteraciones posturales: sindrome de Sandifer, torticolis

ciones, sin afectar a su estado gene-
ral, corrigiéndose espontdneamente
entre los 6 meses y el afio de vida.
Patolégico: el material refluido pro-
duce sintomas (Tabla I) que cono-
cemos como enfermedad por reflu-
jo gastroesofdigico1?. Pueden ser di-
gestivos y extradigestivos y se deben
a: 1) Lesiones locales en eséfago
(esofagitis) y o en vias respiratorias
(laringitis); 2) microaspiraciones
(neumonia aspirativa, broncopatias),
y 3) reflejos que provoquen larin-
gospasmo y/o broncospasmo.
2. Secundario. Se deben considerar to-
dos aquellos procesos que cursan con
vomitos como sintoma.

INDICACIONES PARA CONSIDERAR EL
DIAGNOSTICO DE RGE EN LACTANTES CON
RIESGO DE MSL

Se investigard esta posibilidad diag-
néstica (véase Tabla II) en lactantes que
hayan presentado un EAL con sintomas
sugestivos de reflujo, o si el episodio fue
importante y no existe una causa que lo
justifique, ya que en ocasiones un RGE
grave puede no dar clinica especifica, su-
poniendo sin embargo un factor de ries-
go tratable.

106

Neumonfa aspirativa recurrente
Brocospasmo. Asma intratable

Apnea. Episodios aparentemente letales
Tos crénica. Estridor. Laringitis

Otalgia. Otitis de repeticién

De entre todas las posibilidades de es-
tudio del RGE solamente est4 indicado
realizar dos pruebas, en primer lugar el
transito digestivo alto, y en segundo lugar
y s6lo en casos seleccionados, la pHmetria
intraesofe’lgica. Hay que tener en cuenta
que la existencia de RGE no asegura que
sea responsable de los sintomas clinicos.

TRANSITO DIGESTIVO SUPERIOR (TDS)

Se debe realizar para detectar ano-
malfas anatémicas, pero es poco especi-
fico para diagnosticar y evaluar la cuan-
tia del reflujo. Se pueden encontrar sig-
nos indirectos que apoyen el diagndsti-
co, como rectificacién del dngulo de His,
es6fago corto infradiafragmatico, valorar
la deglucion y la peristalsis esofégica.

PHMETRIA INTRAESOFAGICA
Se hard solamente en lactantes con
EAL importantes o con apneas repetidas
sin etiologfa clara, para poder cuantificar
el riesgo que les supone el reflujo. La
pHmetria en el lactante pequefio se va a
ver muy influida por una serie de cir-
cunstancias:
1. ElpH de los alimentos (alcalinidad de
la leche).



TABLA II. Protocolo de estudio en pacientes que han sufrido un EAL

Primer nivel: a realizar a todos los lactantes
que han sufrido un EAL

Segundo nivel: a realizar segin clinica y
resultados del primer nivel

* Observacion en el hospital con monitorizacién

(neumocardiograma)

Examen fisico cuidadoso

Hemograma. PCR

Glucemia, ionograma, calcio, fésforo, magnesio
Funcién hepatica

Gasometria capilar (especialmente después del
episodio)

® Rxde térax

¢ Electrocardiograma

2. La frecuencia de las tomas, que alte-
ra periédicamente la acidez géstrica.

3. Duracién total de la prueba, tiempo
de suefio y posicién del nifio.

4. Posible reflujo alcalino (duodeno-gés-
trico).

Por todo lo anterior, se aconseja reali-
zar una pHmetrfa de doble canal, con dos
sondas, una situada en el tercio inferior
del es6fago y otra en el estémago.

PRECAUCIONES PARA LA REALIZACION DE

PHMETRIA

1. Que no existan procesos intercurren-
tes.

2. Sin medicaciones adrenérgicas, que
pueden favorecer el RGE.

3. Retirar los antidcidos 72 a 96 horas an-
tes del inicio de la prueba.

4. Duracién superior a 18 horas, inclu-
yendo periodos nocturnos y diurnos.

5. Antes de retirar la sonda, se debe ha-
cer una lectura de los resultados y en
caso de que éstos sugieran un despla-

* Estudio de la degluci6n y trénsito digestivo
superior (TDS)

¢ PHmetria esofégica (doble canal)

¢ Frotis para VRS y o B. pertusis

¢ Estudio de metabolopatias: amonio.

amino4cidos y 4c. orgdnicos en S. y O

Polisonnograffa. Pulsioximetria

Rx lateral de faringe

Exploracién otorrinolaringolégica

Si sintomas infecciosos, cultivos: sangre, LCR,

orina, heces

¢ EEG. Ecograffa cerebral

zamiento, comprobar su situacion, pa-
ra asf valorarlos adecuadamente .

PARAMETROS PHMETRICOS. VALORACION
DE RESULTADOS Y RANGOS DE NORMALIDAD

Hay datos publicados por diferentes
autores. Los resultados de Vandeplas y Sa-
cre® especificados por edades figuran en
la tabla ITI. Hay diferencias entre los re-
sultados de los distintos autores('”, lo cual
puede justificarse por los diferentes mo-
delos de pHmetros existentes en el mer-
cado. En general, el IR y el NR > 5 son
equiparables; el NR y el DR+L pueden
tener resultados mds dispares.

1. IR (indice de reflujo). Es el tiempo en
que hay un pH < 4; es el pardmetro
mds importante ya que proporciona
una idea global de la intensidad.
Davies y cols.1®) clasifican la gravedad
segiin este pardmetro en:

e Leve (IR < 10%)
¢ Moderado (IR: 10-20%)
e Grave (IR > 20%).
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TABLA Ill. Valores de phmetria por edad: valor medio (DE). Vandeplas(?

<15 dias 24-37d 7-8 sem 35-4,5m 7,5-8,5 m 14-16 m
IR 1,2(0,91) 1,71(1,39) 2,52 (2,25) 3,27 (3,00) 3,39 (3,72) 2,65 (1,90)
NR 7,63(6,51) 8,24 (7,78) 13,55 (12,71) 19,95 (12,62) 17,93 (10,47) 19,36 (14,74)
NR>5 0,64 (0,51) 0,88 (1,44) 1,57 (2,23) 2,14 (2,32) 3,08 (2,25) 2,21 (1,22)
DR+L 3,8(1,9) 6,73 (5,45) 5,98 (3,75) 9(6,93) 10,16 (8,51) 8,66 (7,13)

Los resultados se exponen en media (DE); IR: indice de reflujo; NR: miimero de episodios de reflujo; DR+L:

episodio de reflujo mds largo,

Lo

NR, ntimero de episodios de reflujo.

3. NR > 5y DR + L, niimero de episo-
dios de reflujo superiores a 5 min. y la
duracién del reflujo més largo son una
medida indirecta del aclaramiento eso-
fagico, indicando una mayor gravedad
de los episodios de reflujo.

4. (DMR). La duracién media de los epi-
sodios de reflujo es el cociente entre
tiempo total de pH<4 (IR) y el ntime-
ro de reflujos (NR). Se puede calcular
para toda la monitorizacién o por pe-
riodos, por ejemplo durante el suefio
(DMRS)19),

5. Reflujo alcalino (RA). Se valora co-
mo tal el pH superior a 7,5. Para diag-
nosticarlo es necesario monitorizar el
pH del estémago.

Otras pruebas, como la manometria
esofdgica, la gammagraffa o la endoscopia
no estdn indicadas en estos pacientes en
el momento del diagnéstico; serfa dife-
rente en el seguimiento evolutivo del re-
flujo si no evoluciona favorablemente o se
plantean otros problemas.

MANEJO DIAGNOSTICO Y TERAPEUTICO
(FIG. 1)

Va a depender de la historia clinica que
ha presentado el paciente; en la préctica cli-
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nica se pueden encontrar una gran varie-

dad de sintomas, a veces dificiles de inter-

pretar, en general podrfamos agruparlos en
tres categorfas, de menor a mayor gravedad:

1. Niflos que consultan por dificultades
en relacién con la alimentacién, que
se manifiestan como episodios de ap-
nea, atragantamiento (asfixia), con o
sin cianosis, en relacién con la inges-
ta, regurgitaciones o vOmitos.

2. Aquellos que presentan apneas de re-
peticién durante el suefio, con o sin
sintomatologia de reflujo, sobre todo
si son obstructivas o mixtas, y 1O exis-
te una causa que lo justifique.

3. Nifios que sufrieron un episodio apa-
rentemente letal que precisaron esti-
mulo vigoroso para recuperarse o re-
animacién incluso, con o sin sintoma-
tologia especifica de reflujo, ya que en
ellos es importante tratar cualquier fac-
tor de riesgo presente.

Todos ingresardn para estudio y ob-
servacion, se hard el primer nivel de es-
tudio (véase Tabla IT), con neumocardio-
grama durante 24-48 horas.

e Enel primer grupo se valorard un es-
tudio de la deglucién o transito diges-
tivo alto; segiin la importancia de la cli-
nica, puede no ser necesario, y si to-
das las pruebas son normales, se dard



G1. Apneas
relacionadas
con las tomas y
regurgitaciones

Estudio de primer
nivel. Valorar TDS

—

‘ Normal

‘ Patolégico ‘

G2. Apneas
durante el sueiio
Negatividad en
otras pruebas

Primer nivel.
Polisomnograffa
Valorar TDS y pHmetria

G3. EAL grave
Precisé estimulo
importante o
reanimacion

|

|

Normal

RGE: valoracién
Tratamiento

Primer nivel.
Valorar 2° nivel
Si normal: valorar
TDS pHmetria

Regular alimentacién

Seguimiento en domicilio
Procinético? espesar alim?

/\ Persistencia,

g empeoramiento
Desaparicion de P
los sintomas

Cese de sintomas
Edad > a 6 meses
Retirar gradualmente Tt°

Alta |le———

/\

]

Monitorizacién domiciliaria
Tratamiento antirreflujo:
Domperidona. Antidcidos

Reglar alimentacién

Sin mejorfa: clinica muy
grave + RGE severo:
valorar cirugfa

FIGURA 1. Algoritmo para el estudio y tratamiento del nifio con EAL y sospecha de RGE.

de alta con pautas de conducta en re-
lacién a las tomas; se pueden emplear
procinéticos (motilium®) si tiene sin-
tomas de inmadurez cardio-hiatal o re-
flujo muy evidentes, con revisiones
hasta desaparecer la sintomatologfa.

¢ Enel segundo grupo, ademis de des-
cartar otras patologfas que puedan ser
responsables de la clinica, estd indica-
do investigar la presencia de RGE me-
diante transito digestivo alto y pHme-
tria. Se tratard segtin el resultado, si
tiene RGE, con procinéticos y/o an-
tidcidos, valorando la monitorizacién
domiciliaria. Con revisiones cada mes
0 2 meses, segtin la evolucién. Se re-
tirard la medicacién antirreflujo al ca-
bo de 2 - 3 meses, y posteriormente el
monitor, una vez desaparecidos los sin-
tomas, incluidas las apneas.

En el tercer grupo, que es el que cons-
tituye los episodios aparentemente le-
tales (EAL) genuinos, se hard también
el primer nivel del estudio, con una va-
loracién cuidadosa de todas las etiolo-
gfas posibles para indicar qué pruebas
realizar del segundo nivel, incluidos el
TDS y la pHmetrfa. Descartadas otras
patologias, si la pHmetrfa est4 altera-
da o sin estarlo la existencia de un re-
flujo, fisiolégico incluso, puede justi-
ficar los sintomas, se tratard como tal
dependiendo de la gravedad y de los
resultados:
a. Siempre estard indicada la monito-
rizacion.
b. Se utilizardn procinéticos y antidci-
dos segin la cuantia del reflujo.
c. Algunos nifios mejoran con una le-
che antirreflujo.
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TABLA IV. Tratamiento farmacoldgico del RGE

Nombre del farmaco Dosis, interacciones, precauciones

Dosis : 0,2 mg/kg/ 20 min antes de 3 tomas, oral

Riesgo de toxicidad. Arritmias

Precaucion si Tt°. concomitante con antifflngicos (azoles).
Ranitidina, cimetidina

Fluoroquinolonas, y otros

No emplear si Qtc 2 450 mseg. Realizar ECG

Dosis: 0,3 cc/kg/dosis/ 8 h 20 min antes de tres tomas
Neonatos: 5-20 mg/kg/dia q 6-12 h. vo, iv

Lactantes: 10 mg/kg/dia q 6 - 12 h vo, iv

Lactantes: 2-4 mg/kg/dia/ q 12 h oral, q 6 h iv

Procinéticos: cisaprida (Prepulsid®)

Procinéticos: domperidona (Motilium®)

Antidcidos: cimetidina (Tagamet®)

Anti4cidos: ranitidina (Zantac®)
Inhibidores de la bomba de protones:

omeprazol Dosis: 0,7-3,3 mg/kg/d oral

d.Si el episodio fue grave y el reflujo
severo, habrd que valorar la cirugfa.

to que al ser més denso el alimento re-
fluye menos, cuando lo hace, por el
mismo motivo permanece durante mds
tiempo en el eséfago.

TRATAMIENTO ESPECIFICO DEL RGE EN
NINOS QUE SUFRIERON UN EAL Tratamiento farmacolégico (Tabla IV)
Procinéticos

1. Cisaprida (Prepulsid®). Es la tinica

Recomendaciones dietéticas
Deben ser Individualizadas, conside-

rando la clinica y situacién de cada nifio.
En general hay dos clases de actuaciones:

Disminuir el volumen de cada toma
haciendo tomas més frecuentes, difi-
cil en nifios muy pequefios que ya ha-
cen las tomas con un ritmo determi-
nado; ademds, aunque se disminuya la
repleccién géstrica se aumenta el nd-
mero de tiempos post-prandiales.

Espesar el alimento, con cereales o
arroz. Existen preparados en el mer-
cado; es importante examinar su ido-
neidad y utilizarlos como lo que son,
un alimento-medicamento y siempre
indicado por el pediatra™. Su benefi-
cio es discutible ya que, si bien es cier-
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que ha demostrado su eficacia sobre
el tono del EEI, no aconsejado en es-
tos pacientes, dada su capacidad arrit-
mogénica sobre el corazén, aunque es-
te efecto es a dosis superiores a las usa-
das habitualmente, pero si existe alte-
racién iénica o se emplea concomi-
tantemente con una serie de fArmacos
que inhiben su metabolismo, puede
ser peligroso. Siempre previamente
hay que hacer un ECG, y repetir du-
rante el tratamiento.

Domperidona (Motilium®). Acelera el
vaciamiento géstrico, no actiia sobre
el EEL por lo que su eficacia es rela-
tiva.



Antisecretores

1. ANTI H2. Son los que se emplean mds
comtnmente en los nifios por estar
mejor establecidas las dosis. Raniti-
dina. Cimetidina.

2. Inhibidores de la bomba de protones.
Omeprazol. E]l més eficaz para inhibir

la produccion de dcido clorhidrico, es el

tratamiento de eleccién de la esofagitis

péptica erosiva y los problemas respirato-

rios asociados al reflujo. No utilizado en

estos pacientes, de entrada.

Tratamiento postural
Mantener al nifio verticalmente du-

rante algin tiempo después de las tomas.

Intentar que no degluta mucho aire me-

diante el uso de una tetina adecuada, y es-

perando pacientemente a que lo expulse
bien durante y después de las tomas.

e A pesar del reflujo, la posicién para
acostar al nifio en la cuna es en deci-
bito supino; sobre colchén duro, se
puede semi-incorporar (15 grados )
con el fin de mantener el es6fago algo
mis elevado que el estémago, siempre
que sea posible mantenerle mediante
algin freno abajo y a los lados evitan-
do que se resbale.

¢ Aungque la posicién de prono es la in-
dicada para disminuir el reflujo, no se
aconseja por el riesgo de MSL, se de-
jarfa para una situacion muy extrema
y siempre con monitor de apneas.

e La posicion lateral tampoco esta re-
comendada porque también tiene mds
riesgo de MSL que la posicién de su-
pino.

® No es recomendable mantenerle sen-
tado en portabebés ni sillitas, porque
en esta posicioén, con la cintura flexio-
nada aumenta la presién intraabdo-
minal, favoreciéndose el reflujo.

Tratamiento quirdrgico: funduplicatura de
Nissen

Indicada cuando las demds terapias
han fracasado, o el episodio fue muy im-
portante, y existe un reﬂujo muy grave. Se
puede hacer por laparoscopia, siendo el
resultado muy bueno.

CONCLUSION

El RGE puede ser un factor desenca-
denante de MSL, EAL y apneas, en un ni-
fio susceptible, debido al retraso madura-
tivo neurolégico en el control de sus cen-
tros homeostiticos (incluido el respirato-
rio), en una etapa critica de su desarrollo.
Sobre todo si se suman otros factores de
riesgo, como posicién de prono en la cu-
na, tabaquismo, excesivo abrigo, algin pro-
ceso infeccioso, y otros. Por tanto se debe
valorar como diagndstico en los casos re-
feridos anteriormente, y tratar adecuada-
mente para evitar todos los riesgos que po-
damos controlar.
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12. Patologia cardiogénica y MSL
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INTRODUCCION
El reconocimiento e identificacién de

nifios que presentan alto riesgo de muer-
te stibita cardiaca (MSC) supone uno de
los mayores desafios de la préctica pedia-
trica y, a pesar de la gran cantidad de es-
tudios publicados, es un problema toda-
via hoy no resuelto®.

Cada afio fallecen alrededor de 600 ni-
fios y adolescentes por muerte stibita car-
diaca, comparado con un nimero estima-
do de 7.000 a 10.000 lactantes menores de
1 afio que fallecen por sindrome de la
muerte stbita del lactante (SMSL) y de
300.000 a 400.000 en la poblacién adul-
ta®),

La muerte stibita cardiaca se define
como una muerte natural de etiologfa car-
diaca que ocurre de minutos a 24 horas
tras el inicio de los sintomas®.

La definicién incluye™:
¢ Pacientes con prédromos de dolor to-

racico, palpitaciones, disnea, debili-

dad, sudoracién y frialdad cutdnea.

¢ Pacientes sin periodo prodrémico re-
conocido.

* Pacientes con patologia cardiaca re-
conocida, en situacién estable, en los
que no se espera un evento terminal.
En nifios, la muerte stibita cardiaca ra-

ramente es precedida por un periodo de

prédromos, el evento terminal aparece ra-

pidamente como colapso circulatorio, pa-
ro cardiaco y muerte.
Aproximadamente, el 10% de las
muertes por SMSL son de origen cardia-
co sobre todo por arritmias primarias o se-
cundarias a otros procesos extracardiacos®.

EPIDEMIOLOGIA. FACTORES DE RIESGO

Hasta el momento actual no se dispo-
ne de ninguna teorfa que explique de una
manera aceptable estas muertes incom-
prensibles, aunque si se han reconocido
datos epidemiolégicos que apuntan a la
presencia de una serie de factores de ries-
go para la MSC®.

Es dificil establecer con exactitud la
frecuencia de las malformaciones cardio-
vasculares congénitas y adquiridas que
pueden debutar con muerte stibita. Se cal-
cula que el 0,8% de los nacidos vivos su-
fren alguna malformacién cardiovascular,
no incluyéndose en este porcentaje las pa-
tologfas cardiacas congénitas poco rele-
vantes como la aorta bictispide no este-
nética, anomalias de las valvas de la mitral
y persistencia del ductus arterioso del pre-
maturo®,

Se carece de datos precisos sobre la
frecuencia de las lesiones cardiacas indi-
viduales, y los resultados de varios andli-
sis difieren segtn la fuente y la seleccion
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de la poblacién que presenta muerte st-

bita cardiaca infantil.

En general, los nifios con cardiopatias
congénitas, ya sean estructurales (EA se-
vera, CoAo, tetralogia de Fallot, hipopla-
sia de cavidades izquierdas, TGA) o por
trastornos del sistema excito-conductor
(bloqueos-arritmias) que cursan con muer-
te stibita son principalmente varones,
mientras que otras como el ductus arte-
riosus persistente, la anomalia de Ebstein
y la CIA, tienen un predominio por el se-
x0 femenino®.

Factores de riesgo que interfieren en
la cardiogénesis de la muerte sibita®610:
1. Factores ambientales: rubéola mater-

na, ingestién de drogas o fairmacos du-
rante el embarazo (litio, talidomida,
metadona, heroina, cocaina, alcohol),
lupus eritematoso materno (LES) re-
lacionado con bloqueo AV completo
congénito, hipoxia crénica, radiacio-
nes ionizantes, etc.

2. Factores genéticos: menos del 10% de
las malformaciones cardiacas estuctu-
rales o no estructurales, que pueden
debutar con muerte stbita se expre-
san por mecanismos de aberraciones
cromosémicas, mutaciones o transmi-
sién genética.

Asi pues, se ha documentado que exis-
ten diversos grupos mayores con un ries-
go elevado de sufrir muerte stbita cardiaca
infantil; éstos incluyen a los lactantes que
han sobrevivido a un episodio aparente-
mente letal en los que se objetivan arrit-
mias cardiacas letales en un 50%, y lac-
tantes en los que se demuestran una serie
de factores de riesgo en la cardiogénesis
de la muerte siibita, tales como los de ori-
gen ambiental y genético. No obstante es
extremadamente dificil encontrar marca-
dores especificos que puedan usarse en
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estudios de deteccién de poblaciones de
lactantes de riesgo.

HALLAZGOS ANATOMOPATOLOGICOS

Por definicién, los exdmenes post-mor-
tem de victimas de SMSL no logran iden-
tificar la causa de la muerte, no obstan-
te, en una serie de pacientes victimas de
SMSL, una profunda investigacién o un
examen completo podrian llegar a identi-
ficar la causa de la misma. Estas causas
han incluido enfermedades metabdlicas o
errores congénitos del metabolismo, in-
fanticidio, hipoglucemia por alteraciones
enziméticas, hipertermia maligna, pro-
cesos infecciosos y patologia cardiaca, en-
tre otras®).

Diversos autores han publicado ha-
llazgos cardiovasculares en los estudios
anatomopatolégicos de victimas de SMSL.
Asi pues, Tordn Fuentes, en un estudio
realizado en 130 lactantes, encontraron un
(13,5%) de cardiopatias congénitas: T. de
Fallot, DAP, CIA y CIV. Anomalias en el
origen de las arterias coronarias, fibroe-
lastosis endocdrdica, miocarditis por Co-
xackie B, miocardiopatia hipertréfica y al-
teraciones patolégicas del sistema de con-
duccién cardiaca.

Marino y Kane?, en su estudio his-
topatolégico de siete victimas del SMSL,
observaron vias accesorias en dos casos o
células dispersas o inmaduras del nodo AV
y haz de Hiss en el anillo fibroso en 4 ca-
sos. Neuspiel y Kuller®, en su estudio
anatomopatoldgico de 51 casos encontra-
ron, como causa de muerte, un cuadro de
miocarditis en 14 de ellos.

A nivel cardiaco, los hallazgos anato-
mopatoldgicos mds significativos son®1:
¢ Aumento del misculo liso en las arte-

rias pulmonares y engrosamiento del



endocardio que sugieren signos de hi-
poxemia crénica.

* Lesiones estructurales especificas de
las cardiopatias congénitas.

* Engrosamiento del endocardio propio
de la fibroelastosis endocérdica.

¢ Aumento del peso del corazén, con fo-
cos de muiltiples necrosis, fibrosis y cal-
cificaciones del miocardio propio del
origen anémalo de las coronarias.

e Cambios a nivel del nodo AV y fasci-
culo de Hiss que incluyen: estenosis
anémala de la luz arterial del nédulo
sinusal, estenosis de la arteria princi-
pal del nodo AV y necrosis con fibro-
sis cicatricial en el nodo AV.

* En lactantes fallecidos por miocardi-
tis viricas se objetivan: infartos estre-
llados miocardicos e infiltrados celu-
lares de células redondas.

¢ En miocardiopatias hipertréficas se
observa un engrosamiento de las pa-
redes libres ventriculares y del tabique
interventricular.

ETIOPATOGENIA

Existen dos mecanismos que son la ba-
se de la patogénesis de la muerte stbita
cardiaca infantil3679);

El sustrato anatomico

La presencia de anomalias estructu-
rales, orgdnicas e incluso anomalias es-
tructurales moleculares como es el caso
de pacientes con sindrome de QT pro-
longado, en los que estd implicada una mo-
dificacién genética.

El sustrato de mecanismos activadores
(trigger)

La mayorfa de los lactantes victimas
de muerte subita cardiaca padecen una

cardiopatia estructural definida, pero es-
tos factores se deben asociar a otros para
que la muerte ocurra en un particular mo-
mento, o para que dentro de la misma en-
fermedad cardiaca algunos lactantes su-
fran muerte stibita y otros no. Aunque mu-
chos factores precipitantes seguramente
se ignoran, algunos son conocidos, entre
los més frecuentes reconocidos se pueden
sefialar:

e Isquemia miocdrdica (origen anéma-
lo de las arterias coronarias).

e Estados acidéticos.

e Estados alcal6ticos.

¢ Hipoxias.

¢ Anemias severas.

* Toxicidad farmacoldgica, por los efec-
tos bloqueantes de los canales del Ca
y P (antihistaminicos, eritromicina, ke-
toconazol, etc.).

* Influencias neurdgenas o hiperexcita-
bilidad de las respuestas reflejas vagal
y simpdtica: reflejos 6eulo-cardiaco, gas-
tro-cardiaco, del seno carotideo, del ple-
x0 solar. Que se han relacionado como
respuesta anormal del sistema nervio-
so auténomo frente a ciertas situacio-
nes que condicionarfan el desencade-
namiento de arritmias cardiacas letales
dependiendo del sustrato anatémico.
Los argumentos del papel de las ano-

malfas del sistema nervioso vegetativo en

la etiologfa de la muerte sibita cardiaca

infantil incluyen@4 19:

1. Actividad vagal excesiva durante la ap-
nea del suefio que origina una asisto-
lia.

2. Picos inducidos por el suefio de acti-
vidad simpdtica que originan como
consecuencia fibrilacién ventricular;
estos picos podrian ocurrir durante los
diversos estadios del suefio o en el mo-
mento del despertar.
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Anomalfas )
electroliticas Isquemia
Catecolaminas Farmacos Eferentes
circulantes antiarritmicos simpiticos

‘ Substrato anatémico/eléctrico ‘

Arritmias ventriculares

MUERTE SUBITA CARDIACA

FIGURA 1. Representacién esquemdtica de la pato-
génesis de la muerte cardiaca sibita (Curr Probl
Cardiol. Febrero 2000).

3. Desequilibrio del desarrollo de la in-
ervacién simpdtica del corazén.

4. Disfuncién del mecanismo central pa-
ra estabilizar la respuesta vegetativa
cardiaca.

5. Alteraciones de la variabilidad de la
frecuencia cardiaca, en donde se ha
observado una disminucién de la mis-
ma, al igual que una disminucién de la
arritmia sinusal respiratoria, siendo to-
do ello expresién del desequilibrio pa-
rasimpdtico-simpatico(6).

La ﬁgura 1 representa un esquema de
la patogénesis de la MCS.

CARDIOPATIAS QUE PRESENTAN MAYOR
RIESGO DE MUERTE SUBITA

Tetralogia de Fallot: es una de las prin-
cipales entidades que pueden debutar en
el postoperatorio con algtin tipo de arrit-
mias ventriculares (50%), siendo letales
un 2-5% de éstas, ademds pueden pre-
sentar alteraciones del sistema de con-
duccién, que condicionan frecuencias car-
diacas bajas, bajo gasto, sincope y muer-
te!”. Como predictores de riesgo de
muerte stbita en estos lactantes, se han
descrito:
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* QRS ancho en ritmo sinusal.

* Hipertrofia ventricular derecha mar-
cada.

e Crisis hipoxémicas.

Enfermedad de Ebstein: anomalia en
la implantacién de la vélvula tricispide,
asocidndose frecuentemente al sindrome
de preexcitacién Wolff-Parkinson-Whi-
tel1s),

Transposicion de los grandes vasos: un
39% presentan en el post- operatorio arrit-
mias cardiacas significativas, siendo ta-
quiarritmias en un 10-15%, bradiarritmias
en un 20-59% y el resto se expresan como
disfunciones sinusales®).

Hipertension pulmona'r primaria y sin-
drome de Eisenmenger: presentan gene-
ralmente un 17% de muerte stbita car-
diaca9).

Reconstrucciones quiriirgicas de CIA:
se objetivan taquiarritmias significativas(®.

Canal AV completo: en el postopera-
torio se han objetivado un alto porcenta-
je de arritmias cardiacas potencialmente
letales®),

Coartacién de aorta y estenosis adr-
tica severa del lactante's).

Prolapso valvular mitral(®).

Conectivopatias (S. de Marfan): cur-
san frecuentemente con anulooectasia adr-
tica que puede condicionar un cuadro de
diseccién de aorta (7%)(19).

Miocardiopatia hipertrifica: es una
enfermedad asociada independientemen-
te a la presencia de arritmias ventricula-
res malignas y a muerte sibita. La inci-
dencia anual de MSI en estos pacientes
varia de un 4-6%(20-22),

Miocardiopatia dilatada del lactante:
es infrecuente; los antecedentes de sin-
cope, fibrilacién auricular, la presencia de
arritmias ventriculares complejas y la de-
presion de la fraccion de eyeccion del ven-
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FIGURA 2. Arritmias ventriculares (Rev Esp Cardiol 1999).

triculo izquierdo son marcadores de mor-
talidad, tanto por muerte stbita, como por
fallo de bomba®0.

Miocarditis: generalmente son de ori-
gen virico y suelen asociarse con depre-
sién severa de la funcién ventricular, que
es la que marca el prondstico. Estos lac-
tantes suelen presentar taquiarritmias le-
tales(7. 18),

Displasia arritmogénica del ventricu-
lo derecho: consiste en una degeneracion
fibroadiposa de los miocitos, principal-
mente del ventriculo derecho, aunque oca-
sionalmente el ventriculo izquierdo tam-
bién participa. Esta degeneracién adipo-
sa se realiza en forma parcheada, lo que
favorece, a modo de cicatriz, la aparicién
de taquicardias monomorficas por fend-
menos de reentrada a su alrededor. La
muerte stibita, aunque infrecuente, pue-
de ser la primera manifestacién clinica de
la misma®*2 (Fig. 2).

Taponamiento cardiaco en pericardi-
tis infecciosas puede condicionar un cua-
dro de disociacién electromecdnica y
muertes),

Tumores cardiacos: son raros, su pre-
valencia, estudiada a partir de necropsias,
varfa entre el 0,0017-0,28% y representan
el 0,08% de los lactantes remitidos a un
centro de cardiologia pedidtrica. En nifios
los tumores cardiacos malignos y los mi-
xomas son excepcionales y el 97% corres-
ponden a rabdomiomas, teratomas y fi-
bromas. El mecanismo por el que produ-
cen muerte stbita puede ser en las cavi-
dades derechas por tromboembolismo pul-
monar de masa tumoral (rarisimo) y en las
cavidades izquierdas, por taquicardia ven-
tricular y fibrilacién ventricular(2o.

Origen andmalo de las arterias coro-
narias: de las anomalias congénitas de las
arterias coronarias, el mds relevante en el
papel de la muerte sibita cardiaca es el
origen anémalo de la arteria coronaria iz-
quierda que corresponde al 83% de las al-
teraciones coronarias, tras las fistulas co-
ronarias, es la que mds alteraciones he-
modindmicas origina, ya que produce una
situacion de «robo de la coronaria» que
puede desencadenar dafio miocérdico y
muerte. Esta patologia se presenta con una
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C. Left coronary arises from
pulmonary trunk (PT)

E. Single coronary artery
(absent left coronary}

: o
F.  Common coronary ostium
from right aortic (A) cusp

G. Separate coronary ostis
f ight A cusp

D. Left coronary arisea from PT

3 H. Separate coronary ostis
with hypoplastic left circumtiex

from non-coronary A cusp

FIGURA 3. Diagrama de las diferentes anomalfas
congénitas de las arterias coronarias que pueden
asociarse con muerte stbita. (Coronary Art Disea-
se 1984).

incidencia del 0,01%, aumentando al 0,5%
en la poblaci6n afecta de cardiopatias con-
génitas™30 (Fig. 3).

Taquicardia ventricular monomérfica
sostenida en la distrofia mioténica congé-
nitas),

Sindrome del QT largo: se caracteriza
por prolongacién del intervalo QT en el
EEG, episodios sincopales y arritmias ven-
triculares, siendo una causa bien conoci-
da de muerte stbita por fibrilacién ven-
tricular. Existen dos formas de presenta-
cién:

e Sindrome QT largo congénito, en el
que se han encontrado mas de 50 mu-
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TABLA 1. Factores etiol6gicos del sdr. del QT lar-
go adquirido

Drogas

o Antibiéticos: eritromicina, sulfametoxazol-
trimetropim, Ampicilina

¢ Antiftingicos: fluconazol, itraconazol,
ketoconazol

¢ Antiprotozoarios: pentamidina

o Antihistaminicos: astemizol, terfenadina

¢ Antidepresivos: imipramina, amitriptilina,
desipramina, doxepin

e Antipsicéticos: haloperidol, risperidona,
fenotiazinas y clorpromazina

o Antiarritmicos:
— Clase 1 A: quinidina, procainamida,

disopiramida
— Clase 1 C: encainida, flecainida
— Clase III: amiodarona, bretilium,
dofetilide, procainamida, sotalol

¢ Hipolipemiantes: probucol

¢ Antidiabéticos orales: glibenclamida,
gliburide

¢ Insecticidas organofosforados

¢ Proquinéticos: cisaprida

Alteraciones electroliticas

¢ Hipokaliemia: diuréticos, hiperventilacién
¢ Hipocalcemia

¢ Hipomagnesemia

Otras

¢ Bradicardia: bloqueo auriculoventricular
completo, bradicardia severa

¢ Disfuncién miocdrdica: cardiotoxicidad por
atracina, fallo cardiaco congestivo,
miocarditis, tumores cardiacos

o Alteraciones endocrinas:
hiperparatiroidismo, hipotiroidismo,
feocromocitoma

¢ Alteraciones neurol6gicas: encefalitis,
traumatismo craneoencefdlico, hemorragia
subaracnoidea

o Alteraciones nutricionales: alcoholismo,
anorexia nerviosa, inanicion

Myung K. Park. Pediatric Cardiology for
Practitioners. 4* Edit. Mosby. 2002.
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FIGURA 4. ECG. De un paciente afecto de S. del QT largo congénito, acompaiiado de arritmias ventricu-

lares.

taciones genéticas condicionantes del

mismo. En este grupo se han encon-

trado tres entidades que cursan con

QT largo:

1. Sdr. de Jervell y Lange-Nielsen,
descrito en familias con historia de
muertes sibitas, sincopes por arrit-
mias ventriculares y sordera. Se he-
reda de forma autosémica recesiva.

2. Sdr. de Romano-Ward: es ms fre-
cuente que el anterior y se trans-
mite de forma autosémica domi-
nante.

3. De forma esporddica sin historia fa-
miliar previa.

¢ Sindrome del QT largo adquirido: es
menos frecuente en el lactante, es pro-
ducido por una amplia variabilidad de

agentes (Tabla I).

En un 60% de los pacientes existe una
historia familiar positiva. Los sintomas més
frecuentes son sincope (26%), convulsiones
(10%), paro cardiaco (9%) y presincope o
palpitaciones (6%) en el ejercicio o duran-
te las emociones. El ECG muestra un in-

tervalo QT prolongado con un intervalo QTc
> 0,46 segundos y alteraciones en la mor-
fologfa de la onda T (bifida, bifdsica o hen-
dida); un 20% presentan bradicardia se-
cundaria a bloqueo AV de segundo grado,
contracciones ventriculares prematuras y
taquicardia ventricular mono o polimorfa
(Torsades de Pointes), siendo considera-
dos todos estos hallazgos como factores de
riesgo de muerte stibita($31%) (Fig. 4).
Sindrome de Wolff-Parkinson-White
(WPW): representa otra de las causas de
muerte sibita por patologfa eléctrica que,
aunque es poco frecuente en niimeros to-
tales, es muy importante dado que ac-
tualmente se dispone de tratamiento efi-
caz para eliminar la via accesoria (estudio
electrofisiolgico y ablacién por radiofre-
cuencia). La rdpida transmisién de im-
pulsos desde la auricula a los ventriculos
a través de la via accesoria, crea una dis-
persion de la repolarizacién que facilita la
aparicion de fibrilacién ventricular®?.
Bloqueo auriculoventricular comple-
to de origen congénito: presenta una inci-
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dencia entre 1/2.500 y 1/20.000 recién na-
cidos vivos. Suele acompafiar a una car-
diopatia estructural, pero ocasionalmen-
te se asocia a enfermedades autoinmunes
clinicas o subclinicas (LES y / 0 a la pre-
sencia de autoanticuerpos anti-Ro y anti-
La). E125% de estos lactantes presentan
crisis de Stokes-Adams y, de éstos, un 30%
fallecen de muerte stibita®6-39),

Sindrome de Brugada: descrito en
1992 y caracterizado por episodios sin-
copales y muerte stbita inesperada con
corazén estructuralmente normal. Pre-
senta un electrocardiograma tipico, con
un patrén de bloqueo completo derecho
y elevacion del ST en V1 a V3. La enfer-
medad estd determinada genéticamente.
La presencia de este patrén electrocar-
diogrifico, asociado a antecedentes per-
sonales o familiares de sincope, son mar-
cadores de riesgo de muerte stibita(20-39),

Otras causas: enfermedad de Kawa-
saki, fistulas arteriovenosas coronarias,
tromboembolismos pulmonares secunda-
rios a cirugfa, etc.(" 19,

Asi pues, desde los trabajos de Fraser
y Froggatt4?, sobre la teorfa cardiaca del
SMSL, que sugiere que una arritmia car-
diaca determinada genéticamente podria
ser la responsable de la muerte stbita, han
pasado muchos afios y dia a dia se confir-
ma esta participacién en la génesis de la
muerte sibita de origen cardiaco, consi-
derindose actualmente que aproximada-
mente el 10% de las muertes stibitas in-
fantiles son secundarias a una arritmia car-
diaca primaria, pese a que se sospecha que
las arritmias secundarias o la inestabilidad
autonémica se producen més frecuente-
mente de lo que se pensaba. Tanto unas
como otras, pueden utilizar mecanismos
de reentrada o por automatismo de foco
ectépico®.
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TRASTORNOS GENETICOS CAUSANTES DE
ARRITMIAS CARDIACAS PRIMARIAS GON
POTENCIAL LETAL EN EL LACTANTE“"
* Fibrilacién auricular rédpida (con de-
terioro hemodindmico).
— Herencia autosémica dominante
(AD). Cromosoma: 10.
e Parada auricular (disfuncién sinusal
sintomadtica).
— Herencia autosémica dominante.
Cromosoma: no definido.
® Ausencia de ritmo sinusal (disfuncién
sinusal sintomatica).
— Herencia autosémica dominante.
Cromosoma: no definido.
* Sindrome de W-P-W (taquicardia re-
ciproca AV).
— Herencia autosémica dominante.
Cromosoma: no definido.
¢ Taquicardia reciproca de la unién AV
persistente familiar.
— Herencia autosémica dominante.
Cromosoma: no definido.
e Sidrome del QT largo tipo R-W (tor-
sades de pointes).
— Herencia AD; cromosoma 7; gen:
HERG.
— Herencia AD; cromosoma 21; gen:
mink.
— Herencia AD; cromosoma 3; gen:
SCNSA.
— Herencia AD; cromosoma 11; gen:
KVLQTI.
— Herencia AD; cromosoma 4; gen:
29
e Sindrome del QT largo tipo J-L-N
(torsades de pointes).
— Herencia autosémica recesiva. Cro-
mosoma 11; gen: KVLQTI.
¢ Sindrome de Brugada (T. ventricular/
FV/polimorfismos).
— Herencia autosémica dominante.
Cromosoma 3; gen: SCN5A.



TRASTORNOS GENETICOS CAUSANTES DE
ARRITMIAS POTENCIALMENTE LETALES
ASOCIADAS A ENFERMEDADES

CARDIACAS®"
* Miocardiopatia hipertréfica (FA ra-
pida/TV/FV).

— Herencia AD; cromosoma:1; gen:
troponina T.
— Herencia AD; cromosoma: 3; gen:
miosina esencial.
— Herencia AD; cromosoma:11; gen:
proteina C ligada.
— Herencia AD; cromosoma: 12; gen:
miosina regulada.
— Herencia AD; cromosoma:14; gen:
miosina beta.
— Herencia AD; cromosoma:15; gen:
tropomiosina alfa.
— Herencia AD; cromosoma:19; gen:
troponina I.
¢ Miocardiopatia hipertréfica y sindro-
me de W-P-W (FA rdpida/TV/FV).
— Herencia AD. Cromosoma 7; gen:
desconocido
* Sindrome de Naxos (taquicardia ven-
tricular).
— Herencia autosémica recesiva. Cro-
mosoma: 17; gen: desconocido
* Displasia ventricular arritmogénica de-
recha (TV/FV).
— Herencia AD; cromosomal; gen:
desconocido
— Herencia AD; cromosomal4, gen:
desconocido.

PREVENCION DE LA MUERTE SUBITA
CARDIACA INFANTIL

De todo lo expuesto previamente, se
deduce que el primer paso para la pre-
vencién de la muerte siibita cardiaca es el
reconocimiento de la enfermedad cardia-
ca, lo que se ha llamado sustrato anaté-

mico. En segundo lugar, los estudios de-
ben dirigirse a la basqueda de los meca-
nismos activadores o desencadenantes in-
mediatos implicados en cada tipo de car-
diopatia. Para todo ello se empleardn una
serie de técnicas o pruebas cardiolGgicas
entre las que tienen un alto valor®7:

e Electrocardiograma basal.

e Electrocardiograma dindmico o Hol-
ter.

e Estudio ecocardiografico-Doppler pa-
ra la valoracién de la anatomia cardia-
cay de la funcién ventricular.

e Electrocardiograma de sefiales pro-
mediadas, permite la obtencién de po-
tenciales tardios.

e Variabilidad de la frecuencia cardiaca;
es un indice del tono autonémico, y
expresa las variaciones de los interva-
los RR con relacién a la FC media.

e Estudios electrofisiolégicos, ttiles en
el conocimiento de la localizacién y
mecanismos de las arritmias.

¢ Determinacién de la sensibilidad de
los barorreceptores, para el estudio de
la influencia del sistema nervioso pa-
rasimpatico sobre el corazén.

* Monitorizaciones domiciliarias y hos-
pitalarias.

Una vez diagnosticada la entidad pa-
tolégica ya puede ofrecerse una serie de
medidas encaminadas al tratamiento y pre-
vencién de la MSC®6:7:32);

e Actuacién sobre la embarazada, cono-
ciendo los teratégenos y detectando
cromosomopatias en los fetos.

* Correcci6n quirirgica de las cardio-
patfas congénitas.

* Trasplante cardiaco.

* Estudios hemodindmicos y de cardio-
logia intervencionista: angioplastias,
valvuloplastias, cierres con dispositi-
vos oclusivos en DAP, CIA, CIV, etc.
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e Tratamiento de las arritmias letales con
técnicas electrofisiolégicas (ablacion,
desfibrilador automatico implantable).

e Implante de marcapasos definitivos.

* Terapia génica en algunas afecciones
cardiacas asociadas a muerte stbita,
como en el sindrome heredado del in-
tervalo QT prolongado. De momento,
este tipo de tratamiento estd en fases
iniciales e hipotéticas. En los préximos
afios, cabe esperar un viaje apasionante
y dindmico, adentrandonos en esta
nueva fase del tratamiento de las car-
diopatias con sustrato de gran letali-
dad para el nifio.

Serfa recomendable que los familiares
de los lactantes de alto riesgo de sufrir una
muerte sibita aprendiesen las maniobras
de reanimacién cardiorrespiratoria, pues-
to que se ha demostrado que la reduccién
del tiempo transcurrido entre el paro car-
diaco y el inicio de la reanimaci6n es un de-
terminante vital de supervivencia, de la me-
jorfa de la funcién cardiaca y una reduccién
de las complicaciones neurolégicas.

CONCLUSIONES

La magnitud de la muerte sibita car-
diaca infantil como entidad en los paises
industrializados ensombrece la mayorfa de
los dilemas de la atencién sanitaria.

Una variedad de cardiopatias estruc-
turales, con frecuencia las cardiopatfas con-
génitas, puede ser el sustrato subyacente
y se cree que una influencia compleja de
desencadenantes precipita el evento.

Las arritmias cardiacas predominan co-
mo mecanismo fatal y son responsables de
la mayorfa de muertes de origen cardiaco.
Es poco probable que la prevencién del
paro cardiaco, por si sola, tenga un impacto
significativo, habida cuenta de la falta de
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conocimientos en la reanimacién cardio-
rrespiratoria en la comunidad, por consi-
guiente lo més probable es que se obten-
ga un resultado més 6ptimo mediante el
enfoque de muiltiples facetas que abarquen
la prevencion primaria de dichas cardio-
patias estructurales y no estructurales, las
intervenciones orientadas al sustrato, el re-
conocimiento del lactante de riesgo y la
sensibilizacién y educacién de los padres
en la reanimaci6n cardiorrespiratoria.

De cualquier modo, lo que el clinico
no debe hacer nunca es inquietar excesi-
vamente a los padres, a los que dificil-
mente podria dar respuestas firmes.
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13. Patologia respiratoria-
otorrinolaringoldgica y MSL
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RESUMEN

La apnea central es el sintoma de la pa-
tologia respiratoria que se relaciona con la
MSL. Es mas frecuente en periodo de lac-
tante que la apnea obstrutiva. Las causas
de obstruccién son mayoritariamente mal-
formativas, craneo-faciales y mecénicas.

La cafeina es el faArmaco mads utilizado
e idéneo para las apneas centrales; para
las obstructivas, el tratamiento quirdrgico
es el mds frecuente, y en ocasiones se em-
plea durante el suefio aire a presién po-
sitiva (CPAP).

Abreviaturas

SAS= Sindrome de apnea del suefio.
SAOS= Sindrome de apnea obstructiva
del suefio. SAHOS= Sindrome de apnea
e hipoapnea del suefio.

INTRODUCCION

Las apneas, sintomas de origen neu-
rolégico u obstructivos, expresién de pa-
tologia respiratoria y otorrinolaringol6gi-
ca, pueden ocasionar EAL (episodios apa-
rentemente letales) e incluso un SMSL
(sindrome de muerte stibita del lactante).
No asi las hipoapneas y las resistencias de
vias aéreas superiores.

Las apneas son centrales, obstructivas
y mixtas. Siempre hay un cese de flujo aé-

reo nasobucal exclusivamente en las obs-
tructivas, y en las centrales se une ausen-
cia de actividad de la musculatura respi-
ratoria, (principalmente diafragma y mds-
culos intercostales). Las mixtas estdn com-
puestas por una central seguida de otra
obstructiva.

Para considerar un episodio como ap-
nea del suefio tiene que haber un cese del
flujo al menos de 5 segundos segtin algu-
nos autores, pero para la mayorfa serdn de
10 segundos, por debajo lo consideran co-
mo pausas respiratorias.

También se exige que haya un minimo
de 5 apneas en una hora® (es el llamado
indice de apneas [IA]) y que en el con-
junto del estudio nocturno de 8 horas se
contabilicen un minimo de 30 episodios
apneicos®.

Ante la no abundancia de apneas du-
rante el suefio, y no presentar desatura-
ciones de oxigeno por debajo de un 4% so-
bre el su valor basal, pero sf un aumento
de la pCO; en sangre arterial, en los pri-
meros meses de la vida, hay autores que
consideran una apnea por hora o simple-
mente tres desaturaciones por hora, como
patoldgico. Todas estas dudas de valora-
cién aun se discutian recientemente en la
American Thoracic Society.

Las primeras publicaciones sobre ap-
neas aparecen ya en el siglo XIX, pero es
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Guilleminault en el 1976 el primero en
presentar una serie de ocho enfermos de
apneas obstructivas y 3 afios m4s tarde en
otro articulo nos indica que lo frecuente
en los nifios pequefios y lactantes son las
hipoapneas y el aumento de resistencia de
vias aéreas (sindrome atn no del todo de-
finido)®.

El sindrome de Pickwick tipico del
adulto (obeso y somnoliento) descrito en
la literatura no encaja bien con la mayorfa
de los SAOS (sindrome de apnea obs-
tructiva del suefio) de los nifios, pues sue-
len ser hiperactivos, delgados y poco som-
noliento.

Cuando a la apnea se le unen cambios
de color, como cianosis, palidez o rubi-
cundez, ademds de hipotonia y sensacién
nauseosa se dice que el nifio presenta un
EAL.

Para el Instituto Nacional de la Salud
de los EE.UU. el 7% de los SMSL pre-
sentan apneas previas, y para series ingle-
sas es del 12%©.

La prevalencia del SAS (sindrome de
apnea del suefio) en la poblacién infantil
es de un 2,9%, elevandose cuando se in-
cluyen los ronquidos con o sin apneas al
10% en Franciay a un 7,3% en Italia®.

El sindrome de apneas e hipoapneas
durante el suefio (SAHS) en la infancia
afecta al 2-3% de la poblacién®@, y es igual
para ambos sexos. La mayor incidencia de
casos se inician cercanamente a los 2 afios
de edad con el desarrollo del tejido lin-
foide del anillo de Waldeyer(™.

FISIOPATOLOGIA

Dado que la mayorfa de las apneas su-
ceden durante el suefio, me permito re-
cordar sus dos fases, la NREM con sus
cuatros periodos, y un control de su res-
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piracién metabdlico, y la REM, con un
control conductual.

Para el control automatico-metabo-
lico intervienen neuronas bulbares y de la
protuberancia de las que parte la via efe-
rente respiratoria, desciende por el trac-
to reticuloespinal para hacer sinapsis con
las neuronas motoras de la médula cervi-
cal que inervan la musculatura respirato-
ria, y de su via aferente reciben conexio-
nes informativas de los musculos respi-
ratorios, de los corpiisculos carotideos y
adrticos, de los centros bulbares (vago y
glosofaringeo), de la protuberancia y del
cortex.

El control respiratorio conductual in-
cluye el control voluntario, recibe las in-
fluencias ténicas reticulares y las de los pa-
trones respiratorios reactivos programa-
dos (llanto, risa etc.). El control conduc-
tual modula el sistema metabdélico, man-
teniendo la SOs, el CO, y el pH sangui-
neo. Las vias eferentes parten del cortex
sensorial contralateral, ganglios basales y
cerebelo, pasan por el haz piramidal a las
motoneuronas medulares cervicales, evi-
tan el paso por los centros respiratorios y
llegan a los musculos respiratorios.

El control de la respiracién durante la
vigilia es a la vez voluntario e involunta-
rio, realizdndose desde células tronco-ce-
rebrales (sistema reticular) de modo acti-
vador en vigilia e inhibitorio durante el
suefio®),

Vigilia y respiraciéon tienen una orga-
nizacién neurofisiol6gica comin y por eso
en el suefio se produce una pérdida de
conciencia a la par que disminuyen los im-
pulsos respiratorios.

Durante el suefio superficial (periodos
Iy IT del NREM) la respiracién puede ser
irregular, de tipo periédica, mezclandose
atin controles voluntario y automatico, pe-



ro en el suefio mds profundo (periodos I1I
y IV del NREM) el control es automati-
co-metabdlico con patrén respiratorio re-
gular. En fase REM con ondas electroen-
cefalograficas parecidas a la de la vigilia
hay una disminucién de la respuesta a es-
timulos quimicos y ambientales, descen-
sos de SOy, y patrén respiratorio irregu-
lar, parece que el control es cortical-con-
ductual®.

A nivel de vias aéreas superiores, se
aumenta la resistencia al flujo aéreo en
la fase NREM, pero lo hace atin mds en
la REM. La musculatura altera su activi-
dad, mds notable en el miisculo genioglo-
so, en ambas fases del suefio pero mds en
la REM.

En el primer afio de vida del lactante
ocurren fendmenos madurativos que se
pueden valorar en el registro electroen-
cefalogrifico y en la organizacién circa-
diana vigilia-suefio, lo que les diferencia
con respecto a los registros en nifios ma-
yores. En el adolescente la fase REM apa-
rece cada 60-90 minutos de suefio, mien-
tras en el lactante hay mds proporcién
REM o fase de suefio activo, como se de-
nomina en los primeros meses de edad®.

La aparicion de apneas centrales vie-
ne dada por la ausencia del estimulo a la
musculatura respiratoria, faltando la ins-
piracién que se manifiesta con inmovili-
dad tordcico-abdominal y abolicién del flu-
jo aéreo naso-bucal10).

Todas aquellas alteraciones que afec-
ten a las vias aferentes, asi como a nivel de
la placa neuromotriz muscular, pueden
ocasionar apneas centrales.

En la patologfa obstructiva de las vias
aéreas, a nivel faringeo, se altera la fun-
cién abductora origindndose resistencias
al flujo aéreo, hipoapneas o apneas obs-
tructivas, pudiéndosele sumar factores lo-

cales anatémicos, y propios del lactante
como vias aéreas altas més estrechas, po-
sicién mds alta de la laringe, mayor laxi-
tud tisular y mas flexibilidad cartilaginosa
de las estructuras de soporte.

La reduccién de actividad de la mus-
culatura dilatadora faringea, fundamen-
talmente de los misculos geniogloso (pro-
yector de la lengua para delante y dilata-
dor), tensor del velo del paladar, genio-
hiodeo, esternohiodeo y en menor escala
de los musculos dilatadores del velo del
paladar, se ve aumentada en la fase REM
del suefio. Se dice que el SAOS (sindro-
me de apnea obstructiva del suefio) es una
enfermedad de la fase REM.

Cuando se mantiene la presién inspi-
ratoria negativa y no hay una apertura pre-
via faringea, lo que sucede unos 200 mili-
segundos antes™, se crea una resistencia,
o sea, un colapso a nivel de la orofaringe.
Esta situacién hace que aumente atin mas
la presién negativa originada por el dia-
fragma en mayor proporcién, para inten-
tar vencer dicha resistencia y lograr res-
pirar, este circulo vicioso sélo se rompe
con despertares mds electroencefalogra-
ficos que fisicos en lactantes.

La hipoxia, cuya tolerancia vendra me-
diada por la reserva de oxigeno(volumen
residual pulmonar) puede no activar los
mecanismos de respuesta metabdlicos du-
rante la ventilacién conductual, y ocasio-
nar una apnea central que pudiera ir se-
guida de otra obstructiva®?, si concurrie-
ran las causas de hipotonia de la muscu-
latura y colapso de la faringe.

El restaurarse la respiracién tras los
despertares puede faltar ocasionando una
muerte stbita. La repeticion de muchos
despertares a la larga compromete el me-
canismo que los ponen en marcha alar-
gando, agravando y perpetuando las ap-
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neas que en muchas ocasiones serfan la
causa de episodios aparentemente letales.

ETIOPATOGENIA

Las siguientes causas que expongo oca-
sionan apneas, aisladamente o formando
parte de sindromes mds complejos.

Cursan con apneas centrales(314

Lesiones del cerebro o troncocere-
brales. Sindrome de hipoventilacién alve-
olar central («sindrome de Ondine»), pri-
mario o secundario a lesiones del siste-
ma nervioso central. Malformacién tipo
Chiari-1 con siringobulbia, més que con
siringomielia, y en sindromes que la lle-
van incluida, como el de Klippel-Trenau-
nay. Miastenia gravis. Distrofia muscular
de Duchenne. Epilepsias parciales. En-
cefalopatias mitocondriales, como déficit
de carnitina-palmitil-transferasa, déficit
de carnitina, y déficit de acil-Co A deshi-
drogenasa de cadena media. Sindrome de
Leigh, etc.

Cursan con apneas obstructivas(.810.15.16)

1° Por factores mecanicos

Atresia de coanas o estenosis de la
apertura piriforme. Afecciones nasales co-
mo rinitis crénicas quimicas o infecciosas,
alteracién del tabique nasal, dilatacién de
cornetes, pélipos nasales. Epignatias. En-
cefaloceles. Anquilosis de la articulacion
temporomandibular. Paladar blando hi-
poténico y/o hipertréfico. Macroglosia.
Glosoptosis. Hipertrofia y alargamiento
de la tvula. Hipertrofia del anillo linfati-
co de Waldeyer. Tejido faringeo redun-
dante. Absceso retrofaringeo. Tumores y
quistes faringeos. Infiltracién grasa de la
faringe.
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Laringo y/o traqueomalacia. Mem-
branas laringeas y traqueales. Estenosis
traqueales. Compresiones internas o ex-
ternas a la tréquea. Cuerpos extrafios.

Reflujo gastroesofégico.

2° Por anomalias craneofaciales

Hipoplasia del macizo facial. Microg-
natia. Retrognatia. Cavidad faringea pe-
queiia.

Los sindromes més frecuentes que in-
cluyen anomalfas de las anteriores son de:
Down, Pierre-Robin, Treacher-Collins,
Klippel-Feil, Beckwith-Wiedemann, So-
tos, Simpson-Golabi-Behmel, Langer-Ge-
dion, Rett, acondroplasias, mucopo-lisa-
caridosis (S. de Hunter y de Hurler), ar-
tritis reumatoidea juvenil, etc.(7.

3° Por anomalias neuromotoras

Alteraciones motoras de la deglucién
y de la musculatura faringea. Pardlisis de
las cuerdas vocales. Cirugfa mediastinica
con afeccién de nervios frénicos. Hipe-
rreflexia vagal.

4° Por alteraciones metabdlicas
Sindrome de Prader-Willi. Hipotiroi-
dismo.

5° Por distrofias musculares
Atrofia muscular espinal. Dermato-
miositis. Miopatfas. Miastenias.

6° Por infecciones
Mononucleosis. Poliomielitis. Botulis-
mo. Infeccién por VSR. Tos ferina.

7° Por anomalias toracicas y de columna
Cifoescoliosis.

8° Por patologia cronica pulmonar
Displasia broncopulmonar



9° Por anomalias de origen genético

Puede heredarse una predisposicién
a disfunciones del control voluntario de
la respiracién, a dismorfias craneofacia-
les y a formar parte de un grupo familiar
de roncadores adultos con casos de
SMSL18.19),

Fuera aparte de las causas citadas hay
autores que nos transmiten experiencias
propias como Guilleminault, que en sus
primeros trabajos de lactantes con episo-
dios aparentemente letales22D encontré
que tenian apneas obstructivas o la des-
arrollaron posteriormente a su episodio
y unos afios después mostraron verdade-
ros trastornos del suefio. Otros autores en-
cuentran un patr(’)n de apneas obstructi-
vas secundarias a anomalias craneofacia-
les, macroglosia, micrognatia y retrogna-
tia en lactantes muertos stibitamente @223,

SMSL y EAL pueden tener una rela-
cién familiar con ascendientes afectos de
apneas obstructivas.

SINTOMATOLOGIA

E1 SAHOS (sindrome de apnea hipo-
apnea del suefio) presenta signos durante
el suefo y en vigilia, que difieren entre
lactantes y adolescentes, pero que pode-
mos agruparlos todos en:

Sintomas nocturnos10

El mayor trabajo respiratorio durante
el suefio se manifiesta con ronquidos con-
tinuos, que aparecen en cualquier postu-
ra, tanto en inspiracién como en espira-
cién, de gran volumen, acompafiados de
tiraje e incluso movimientos paradéjicos
del térax, que en lactantes muy inmadu-
ros pueden producir deformidades del es-
ternén y costillas, y a veces muestran cia-
nosis perinasobucal.

El suefio es intranquilo con sudoracién
mds o menos profusa, debido al gran tra-
bajo respiratorio que da sed alo largo de la
noche y fundamentalmente al levantarse.

Pueden dormir adoptando posturas ex-
trafias con el cuello en hiperextensién, y
las rodillas bajo del abdomen para con-
seguir una mejor permeabilidad de la via
respiratoria.

Es frecuente la enuresis nocturna.

Las apneas no manifiestan signos de
comienzo o finalizacién y se ven unidas a
alteraciones del ritmo cardiaco (bradicar-
dia sinusal, bloqueo A-V, y taquicardia co-
mo reaccién a la finalizacién de la apnea).

El aumento del tamafio adenoamig-
dalar no genera mayor niimero de apne-
as, pero si pueden ser mds prolongadas,
aunque se sospecha que debe haber fac-
tores afiadidos, al haber hipertrofias ade-
noamigdalares sin apneas(4.

Sintomas diurnos1029

Van desde una ausencia de signos a
presentar respiracién bucal dificultosa, rui-
dosa, que empeora con infecciones de las
vias aéreas superiores, y rinolalia.

En los lactantes puede haber un lige-
ro retraso en el sonrefr, en su actividad mo-
tora; suelen estar més irritables, a veces
son hiperactivos otras dormilones. Al co-
mer pueden tener dificultades para res-
pirar por lo que alargan las tomas de ali-
mentos.

Si el grado de obstruccién es impor-
tante conlleva acidosis respiratoria, hipo-
xia, hipercapnia y a la larga si se mantiene
la desaturacion puede complicarse con hi-
pertension pulmonar secundaria, arterial
y los més frecuentes en lactantes, cor pul-
monale. También se afecta el desarrollo
neuropsicol()gico. Se genera un retraso
pondero-estatural, por falta de secrecién
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de la hormona de crecimiento (GH) al fal-
tar, por los numerosos despertares, los pe-
riodos IIT y IV del sueiio NREM que es
donde se libera.

La exploracién nos aporta datos ana-
témicos anémalos, craneofaciales prima-
rios (retro y/o micrognatia, alteracién ar-
ticular mandibular), o secundarios (obs-
truccién nasal crénica, facies adenoide),
orales (macroglosia, glosoptosis mandibula
pequeia triangular, paladar ojival, paladar
blando alargado a veces hipertréfico, hi-
pertrofia amigdalar, etc.) y tordcico (de-
formidad de la caja)™.

Las futuras victimas de muerte siibita
del lactante muestran menos movimien-
tos corporales; los despertares son menos
frecuentes y menos largos, pasan mds
tiempo en suefio tranquilo que en suefio
agitado y éste es més frecuente al final de
la noche, pueden tener un umbral de des-
pertar més elevado que los normales y por
lo tanto con menos tendencia a desper-
tarse espontdneamente. Se sugiere que al-
gunos lactantes que murieron stbitamen-
te presentaron mayor niimero de apneas
que los normales, sobre todo en suefio agi-
tado, acompafadas de bradicardia y des-
aturacién arterial.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Como datos significativos obtendre-
mos del hemograma, poliglobulia; de la
gasometria, acidosis respiratoria, descen-
sos de la presién y saturacién de oxige-
no, y aumento de la presién de anhidri-
do carbénico. Hay autores que encuen-
tran elevaciéon de la ECA (enzima con-
vertidora de la angiotensina) cuando hay
patologfa cardiovascular afiadida®>.

Las radiograffas de partes blandas del
cuello muestran con relativa certeza el ta-
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maiio de las vegetaciones adenoides, pe-
ro nunca se ha podido correlacionar su ta-
marfio con el grado de obstruccién y me-
nos durante el suefio. Se discute la utili-
dad en nifios del estudio cefalométrico en
vias aéreas superiores(”.

Son muy dtiles la resonancia nuclear
magnética, sobre todo en las malforma-
ciones del sistema nervioso central, la to-
mografia axial computarizada, y el cine-
TAC, que reproduce con precision las vi-
as respiratorias durante la respiracion y en
las fases de apneas obstructivas.

Fibrorrinolaringoscopia® y fibro-
broncoscopia pueden mostrarnos la cau-
sa de la obstruccién, el lugar donde se pro-
duce, y cuando existe canal de succién po-
dremos, mediante pinzas, tomar muestras
para biopsiar.

Para el andlisis del suefio y deteccién de
apneas se emplean polisomnégrafos; los hay
con terminales respiratorios (movimientos
tordcico-abdominal, flujo nasobucal, y oxi-
metrfa), ademds de actimetria (analiza si se
estd en reposo o en movimiento), posicién
corporal (prono, supino, dectibitos latera-
les), receptor de ronquidos, pulso cardia-
coy electrocardiografia; los mas completos
incorporan derivaciones electrofisiol6gi-
cas como son electroencefalograma (habi-
tualmente con dos derivaciones), electro-
culograma (un terminal para el ojo derecho
y otro para el izquierdo, a un cm por arriba
y por abajo del borde externo ocular, res-
pectivamente) y electromiograma (sub-
mentoniano y/o tibial) también pueden in-
corporar un electrodo para realizar pHme-
tria esofédgica. Se suele acompafiar el exa-
men con un registro en video(cdmara de in-
frarrojos o de baja luz) para valorar los mo-
vimientos y el estado del suefio.

El flujo aéreo se hace con termistores
oronasales (resistencias térmicas) que ac-



tdan con el aire frio inhalado y el caliente
exhalado.

Dado que estos métodos de anélisis
poligraficos son caros, se emplea como al-
ternativa la pulsioximetria nocturna, efi-
caz para valorar la saturacién de oxigeno
y el pulso cardiaco, que ante desaturacio-
nes importantes y alteraciones del ritmo
cardiaco (bradi-taquicardia), nos puede
sugerir la posibilidad de apneas pero nun-
ca sirve para diagnosticarlas.

De menos uso estan la monitorizacién
audio-visual y la sonograffa.

TRATAMIENTO

Se utilizan medios farmacologicos, con
soporte mecanico y quirirgico.

Hoy dfa no hay tratamiento farmaco-
légico ideal para el tratamiento de las ap-
neas, lo tltimo son los antagonistas de la
serotonina2”. Lo mds habitual es el uso
de la cafeina (1,3,7- metilxantina) para las
apneas centrales, pues ejerce una excita-
ci6n directa y generalizada del sistema ner-
vioso central (SNC), con un aumento de
la respuesta de los quimioreceptores aun-
que puede generar taquicardia, agitacién
y vémitos. Consigue un mayor consumo
de oxigeno ya a las 48 horas de su inicio,
reduciendo la duracién y frecuencia de las
apneas®. Frente a la teofilina presenta
menos efectos secundarios sobre el SNC
y el aparato digestivo.

Cuando la cafeina no es eficaz, como
alternativa se puede emplear el Doxopram.
Se han empleado la medroxiprogesterona,
protriptilina y clomipramina, cuyas accio-
nes son suprimir la fase REM, cuando la
hipoxemia es muy severa. Hay que evitar
el uso de agentes desencadenantes o que
agraven el cuadro, como depresores res-
piratorios, sedantes, antihistaminicos, etc.®.

La oxigenoterapia nocturna a bajo flu-
jo estd muy controvertida, para algunos
prolonga las apneas, y para otros evitaria
la hipoxia y sus complicaciones; no obs-
tante parece eficaz en las apneas centra-
les y mixtas, no estando indicada en las
obstructivas®).

Como soportes mecdnicos se utiliza-
ron pulmones de acero, corazas de pre-
sién negativa y en los sindromes de hipo-
ventilacién alveolar central los marcapa-
sos diafragmdticos hoy han quedado su-
perados por la aplicacién de aire a presién
positiva, mediante CPAP (continous posi-
tive airway presure) adaptado a nifios®,
actuando a modo de vilvula neumatica
que evita el colapso de la faringe duran-
te el suefio, dilatdndola, e impidiendo el
ascenso diafragmdtico, mejorando la ca-
pacidad residual funcional, la relacién ven-
tilaci6n-perfusion e impidiendo el colap-
so alveolar®?. Emplea una mascarilla na-
so-bucal para introducir aire producido
por un pequeiio compresor. La presién
minima inicial la marca a 4 cm de agua,
pudiéndose subir de 1 en 1 cm hasta con-
seguir que desaparezcan las apneas. El
empleo de presion a dos niveles BPAP hay
autores que sélo la utilizan por razén de
incumplimiento con el CPAP®Y.

La CPAP automitica permite regular
la presién aplicable en funcién de pre-
sencia de ronquidos o simplemente resis-
tencia de las vias aéreas, lo que permite
aplicar menos cm de presion.

La mayor indicacién de CPAP es para
los nifios que no han respondido al trata-
miento quirtdrgico (adenoamigdalectomia)
o estdn a la espera de intervencién por
malformaciones craneofaciales. También
estd indicada en enfermedades neuro-
musculares, pardlisis cerebral y grave obe-

sidad.
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La alternativa quirdrgica es mds fre-
cuente en los nifios que en los adultos. Las
adenoamigdalectomias, logran hasta el
90% resolver la obstruccién al flujo aéreo
creada. Aunque intervenciones parciales
pueden resolver el problema de las apne-
as se recomienda la adenoamigdalectomia
bilateral.

Es necesaria la monitorizacién pos-
toperatoria en los nifios que sean meno-
res de dos afios, en presencia de SAOS
graves, anomalias asociadas(™32 (enfer-
medades neuromusculares, S.de Down,
alteraciones craneofaciales, e historia de
prematuridad con edad gestacional me-
nor de 37 semanas®?,

La traqueotomia sélo se emplea en ca-
sos muy graves, y la uvulofaringoplastia es
de escaso uso y cuando se ha hecho ha si-
do conjuntamente con adenoamigdalec-
tomias®. Los avances mandibulares, las
osteotomias del macizo facial, la gloso-
pexia y la cirugfa del tabique se hacen por
encima del afio de edad®.
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NEUMOCARDIOGRAMA

Introduccion

Los avances en el conocimiento del
sindrome de muerte sibita del lactante
(SMSL) y la identificacién progresiva de
factores de riesgo del mismo, aunque no
han elucidado por completo la etiopato-
genia del sindrome, han condicionado la
aparicién de diferentes teorfas explicati-
vas, entre las que la mds aceptada es la al-
teracién del control de los mecanismos
respiratorios y/o cardiacos(-4). Segtin es-
ta teorfa, existirfa una apnea y un fallo de
dos funciones elementales ante la situa-
cién de hipoxia/asfixia: el despertar en res-
puesta a la misma y la «autorreanima-
cién»{1-4),

Consecuentemente, la monitorizacién
de los movimientos respiratorios comen-
z6 a emplearse como un método sencillo
para la deteccién y cuantificacién de las
apneas del lactante®9. La mejora y sofis-
ticacién de los sistemas de monitorizacién
han permitido el registro continuo y la eva-
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luacién simultinea de miltiples pardme-
tros vitales ademads de los movimientos res-
piratorios™). Una de estas variantes es el
neumocardiograma®1b.

Goncepto

La neumocardiograffa, en su modali-
dad elemental, incluye el registro de la res-
piracién por impedanciometria tordcicay
de la frecuencia cardiaca en dos canales®).
La impedanciometria respiratoria se fun-
damenta en la deteccién de cambios en la
proporcion aire/liquido tordcicos como
consecuencia de los movimientos de la ca-
ja tordcica durante la respiracion, regis-
trandose las modificaciones en su resis-
tencia eléctrica®6). La otra variable ana-
lizada durante el estudio neumocardio-
grafico es la frecuencia cardiaca, que per-
mite identificar las consecuencias cardi-
acas de las apneas, o detectar trastronos
primarios del ritmo cardiaco®9).

Con el progreso tecnoldgico, el neu-
mocardiograma se ha ido perfeccionando,
y se han ido incorporando otras variables



como el electrocardiograma, la oximetria
de pulso, el flujo aéreo nasal, la capnogra-
fia, la neumotacografia o la deteccién de
ronquidos, entre otras®7). A diferencia de
la polisomnografia, no incluye ninguna va-
riable encefalogréfica™. Ademds, los equi-
pos actuales permiten el registro de datos,
facilitando su evaluacién y manejo poste-
rior, asf como la posibilidad de transmisién
telemétrica de los mismos, importante en
su aplicacién como sistema de monitori-
zacién domiciliaria®12. Teéricamente, la
neumocardiograffa permite la deteccién y
diagnéstico de episodios de apneas y su ca-
tegorizacion en centrales, obstructivas o
mixtas™$1.1314 Ademds permite identifi-
car patrones respiratorios particulares, ta-
les como la respiracién periédica’+10), asi
como las alteraciones concurentes o se-
cundarias de la frecuencia cardfaca y la oxi-
genaci6n durante los eventos(12),

Interpretacion

Para la correcta interpretacién del neu-
mocardiograma, es necesario conocer la
definicién previa de algunas varia-
bles®7111314) T.a apnea, definida como el
cese de flujo de aire respiratorio, es a su
vez subclasificada en: central, cuando se
acompafia del cese de los movimientos to-
racicos; obstructiva, cuando ocurre un in-
cremento del esfuerzo respiratorio; y mix-
ta, cuando se combinan ambas caracteris-
ticas durante un episodio concreto (Fig.
1). Por otro lado, la apnea se clasifica co-
mo prolongada si dura mas de 20 segun-
dos. Al margen de su duracién, una apnea
se considera significativa siempre que se
produzca la aparicién concomitante de al-
teraciones del ritmo cardfaco y/o bradi-
cardia, y/o desaturacién arterial de oxi-
geno, y/o cianosis. Neumocardiogrifica-
mente, podemos detectar también la apa-

Apnea central  Apnea obstructiva  Apnea mixta
TX —v N A
A A A A
Moﬁn&igpto ,\Ioﬁn&ig}]}to
paradojico paradgjico
Central obstructiva
Flio A0t AAL Man__m
aéreo
Sa()g
@ —

FIGURA 1. Registros de apnea. La apnea central
se diagnostica por el cese de flujo aéreo sin movi-
miento de la caja tordcica (TX) ni del abdomen
(ABD). En la apnea obstructiva, se produce un mo-
vimiento paradéjico de TX y ABD sin flujo aéreo.
En la apnea mixta, inicialmente hay una ausencia
de flujo aéreo sin movimiento ventilatorio (central)
y posteriormente desarrolla movimiento ventilato-
rio paradéjico, sin ﬂujo aéreo acomparnante. En to-
dos los casos, se produce una caida en la saturacion
de oxigeno si el evento apneico es significativo.

ricién de respiracion periédica, definida
como la aparicién de tres pausas respira-
torias de al menos tres segundos de dura-
cién, con periodos intermedios de respi-
raciéon de menos de 20 segundos+19. La
definicién de otras variables empleadas en
la interpretacién del estudio neumoca-
diogréfico como la densidad de apnea cor-
ta, indice de apnea, valor de apnea media
y ponderada, o variabilidad respiratoria,
se reflejan en las tablas Iy IL.

Otra de las variables analizadas durante
el estudio neumocardiografico es el elec-
trocardiograma, que permite identificar
bien las consecuencias cardiacas de las ap-
neas, o el diagnéstico primario de trastro-
nos del ritmo como el sindrome de QT lar-
go o los trastornos de pre-excitacion (sin-
drome de Wolf-Parkinson-White)®-
71L131417-23) 3 relacién de sindrome del
QT largo y el riesgo de SMSL ha sido es-
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TABLA 1. Subclasificacién de los eventos de apnea
y bradicardia registrados mediante neumocardio-
graffa

Episodios de apnea

1. Apnea sin bradicardia

2. Apnea sin bradicardia, con desaceleracién
del pulso

3. Apnea con bradicardia

4. Apnea precedida por una sefial de alta
amplitud de la impedancia tordcica.

Episodios de bradicardia

1. Bradicardia con sefial de impedancia regular

2. Bradicardia con apnea corta

3. Bradicardia con sefial de impedancia
irregular

4. Bradicardia con apnea

tudiada por diferentes autores17-20). De
forma especifica, Moss detecté un riesgo
de un 5% de mortalidad durante el primer
afio de vida, y en aquellos pacientes con
un QT alargado, la mortalidad fue de 1 de
cada 707, Por el contrario, no existen evi-
dencias claras de que el sindrome de Wolf-
Parkinson-White pueda estar relacionado
con un mayor riesgo de SMSL, restrin-
giéndose las aportaciones de la literatura
a descripciones de casos puntuales21-23),
La bradicardia si se ha relacionado con el
fallecimiento por SMSL; Meny y cols, la
describen en 6 pacientes fallecidos por
SMSL que la presentaron antes o simul-
tineamente con la apnea1),

En la actualidad, la neumocardiogra-
fia ha sido ampliamente superada por re-
gistros mds complejos y fidedignos como
los polisomnograficos”242. Por ello, el uso
del neumocardiograma se ha restringido
a la vigilancia y la monitorizacién domici-
liarias, empleando dispositivos mejorados
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que permiten el registro y grabacién si-
multdnea de datos durante las apneas, e
incluyendo el registro de otras variables
como la saturacién de oxigeno mediante
pulsioximetria o el registro electrocardio-
grafico(1226),

Ventajas e inconvenientes

La impedanciometria respiratoria, téc-
nica central del neumocardiograma, es
muy sencilla®. Para algunos autores, la
neumografia constituye el estudio que
ofrece la mejor relacién coste-beneficio
en la evaluacién de apneas en poblaciones
seleccionadas de pacientes: pacientes pre-
maturos con apneas recurrentes y/o seve-
ras, pacientes con sospecha de apneas obs-
tructivas y también en pacientes que han
padecido «eventos aparentemente letales»
(EAL)2725),

En contrapartida a su sencillez, estin
las importantes limitaciones que tiene el
neumocardiograma, y en concreto la im-
pedanciometria, especialmente la incapa-
cidad de detectar apneas obstructivas, la
interferencia producida por el movimien-
to y/o el impulso cardiaco, y la imposibili-
dad de cuantificar el volumen ventilato-
rio®729-31), Otra de las limitaciones mds im-
portantes de este sistema de monitoriza-
cién es su bajisimo valor predictivo y el
elevado nimero de falsas alarmas: sélo un
8-10% de los episodios registrados pue-
den considerarse verdaderos, definidos co-
mo aquellos en los que la inspeccién vi-
sual de la curva de impedancia torécica y
frecuencia cardiaca demuestran apnea y/o
bradicardia®239. En la mayoria de los ca-
sos, estos registros falsos positivos son de-
bidos a respiraciones superficiales por par-
te del paciente o bien a desconexiones se-
cundarias a los movimientos del mis-
1’[]0(5’38’39).



TABLA II. Otras definiciones de variables neumocardiograficas®

Densidad de apnea corta

Indice de la apnea

Valor de la apnea media

Valor de la apnea ponderada

Respiracién peri6dica

Variabilidad respiratoria

Ntimero de apneas (2-10 seg) en una etapa de suefio dividido por el nd-
mero de minutos de duracién de cada etapa x 100. Duracién total de las
apneas (2-10 seg) dividido por el tiempo de suefio en minutos x 100.
Ntmero total de apneas > 10 seg dividido por el tiempo de suefio x 60.
Duracién total de todas las apneas > 3 seg dividido por el tiempo de re-
gistro en minutos.

Duracién de todas las apneas > 3 seg x logaritmo natural de la probabi-
lidad de distribucién especifica de edad de una apnea (cambiado de sig-
no), dividido por el tiempo de registro en minutos.

Niimero total de apneas > 2 seg con periodos intermedios de respiracién
< 20 seg, dividido por el tiempo total del suefio x 100.

Gama intercuartil de intervalos respiratorios maximos en respiraciones /

minuto
Variabilidad de la frec.
cardfaca
Indice QT

Gama intercuartil de intervalos RR por cada min en latidos / min.

Frecuencia cardiaca-intervalo QT corregido. QTc x QT dividido entre

la rafz cuadrada del intervalo RR.

Por otro lado, la integridad de la res-
piracién durante el suefio puede ser in-
fraestimada mediante este tipo de regis-
tro®. Su sensibilidad y especificidad son
muy bajas, siendo comunes los resultados
falsos positivos y falsos negativos. La obs-
truccién parcial de la via aérea puede ori-
ginar una falsa deteccién de «respiracion»
y las respiraciones inmediatemente se-
guidas a un suspiro o las respiraciones bi-
fasicas aumentadas son a menudo perdi-
das con este sistema®). Ademds, salvo que
se incluya el registro simultdneo de flujos
nasal y oral, sélo se pueden detectar con
fiabilidad aceptable apneas centrales, que
constituyen tinicamente una de las ano-
malias relacionadas con la respiracién que
pueden acontecer durante el periodo del
suefio. Adicionalmente, la medida de im-
pedancia tordcica puede fallar en la de-
teccion de apneas obstructivas y puede
confundir artefactos del pulso cardiaco con

el esfuerzo respiratorio™. Por todo ello,
los neumogramas deberfan restringirse a
la evaluacion de lactantes que tienen fre-
cuentes alarmas de monitorizacién en ca-
sa. La polisomnografia se considera toda-
via el método mds fiable y efectivo dis-
ponible para la evaluacién de la respira-
cién durante el suefio y la identificacién y
evaluacién de una funcién normal/anor-

mal de la via aérea superior durante el sue-
fo(7828)

Aplicaciones

El neumocardiograma puede aplicar-
se con finalidad diagnéstica, mediante re-
gistros durante un periodo concrecto de
tiempo (en general de 12 a 24 horas), o
bien con fines de monitorizacién domi-
cﬂiaria“vﬁlz’“'“).

En general, se aplica como modalidad
diagnéstica en pacientes con sospecha de
apneas: prematuros, apneas del suefio, hi-
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pertrofia adenoide y/o amigdalar severas,
malformacién de Arnold-Chiari, etc., y co-
mo método de monitorizacién domicilia-
ria en aquellos pacientes en los que se ha
constatado la existencia de apneas recu-
rrentes y/o severas, en pacientes con alto
riesgo de presentarlas, y en pacientes con
episodios previos de «eventos aparente-
mente letales» (EAL)G-132741-44),

El papel del neumocardiograma en el
estudio diagnéstico del sindrome de muer-
te stbita del lactante (SMSL) es contro-
vertido, y su utilidad reducidada, no s6lo
por las propias limitaciones de la técni-
ca, sino por la falta de evidencias cienti-
ficas de alta calidad que apoyen su indi-
cacién(15-1332:36), Resulta interesante ob-
servar c6mo son pocos los lactantes que
fallecen por SMSL que han tenido una
historia previa de apneas, y c6mo es tam-
bién cierto que la mayorfa de lactantes con
historia de apneas, raramente mueren de
SMSL12). De hecho, ni el neumocardio-
grama, ni la polisomonografia ni ningtin
otro test o prueba de screening actual-
mente disponibles permiten identificar
qué lactante fallecerd subsiguientemente
de SMSL(],FS-IS,SZ»BG)‘

Schechtman aplicé el neumocardio-
grama con fines diagndsticos en pacientes
que posteriormente fallecieron por SMSL,
revelando que, por un lado, los fallecidos
por SMSL tuvieron menos pausas respi-
ratorias que los lactantes control a las dos
semanas, pero no a los 2 meses de edad,
si bien esa reduccién era principalmente
a expensas de apneas cortas (menos de 7
segundos de duracién), mas que de apne-
as prolongadas (>10 segundos)®. Mds atin,
en 16 lactantes con SMSL de la poblacién
de 7.000 estudiados, no hubo episodios
apneicos, y tres casos mostraron un patr(’)n
significativo de respiracion periédica#5:49),
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Alternativamente, el estudio de patrones
respiratorios en lactantes que sufrieron
episodios potencialmente mortales, mos-
traba patrones anormales, tales como el
aumento de respiracion peri(’)dica, apnea
central mds prolongada, o una mayor fre-
cuencia de apneas®19. Igualmente, en her-
manos de nifios fallecidos por SMSL se
han identificado neumogramas anorma-
les1636). A pesar de estos hallazgos, no se
ha identificado ningin patrén neumogra-
fico de riesgo especifico de SMSL(1:32-:36),

En esta misma linea, existen multiples
cambios sutiles en el registro polisomno-
grifico que, aunque en sf mismos parecen
ser variantes de la normalidad, podrian
consitituir indicios indirectos sugestivos
de alto riesgo™®. Eventos tales como lar-
gos episodios de suefio ininterrumpidos
(sugiriendo un trastorno del «arousal»),
descenso de la variabilidad latido a latido
en la frecuencia cardiaca, episodios mas
frecuentes de respiracién periédica y una
mayor frecuencia de breves (aparente-
mente insignificantes) apneas del suefio
obstructivas, se han demostrado signifi-
cativos retrospectivamente en pacientes
sometidos a estudios polisomnograficos y
que posteriormente murieron de SMSL®.
Aun asi, al igual que sucedia con el neu-
mocardiograma, estos datos no son pre-
dictivos, si bien tomados junto con otros
variables pudieran sugerir la presencia de
riesgo aumentado de SMSL.

En conclusién, la aplicacién del neu-
mocardiograma en el estudio de la pobla-
cién con riesgo de muerte stbita surge co-
mo un intento de deteccién y alerta de epi-
sodios de apnea y bradicardia, relaciona-
dos fisiopatolégicamente con dicha enti-
dad. Desde el punto de vista diagndstico
es inferior al registro polisomnogrifico,
aunque ninguna de las dos pruebas ha de-



mostrado sensibilidad y especifidad sufi-
cientes como herramienta de cribaje, ade-
mads de no existir patrones especificos con
valor predictivo de SMSL(2). Al margen
de su papel diagnéstico, el neumocardio-
grama se ha expandido rdpidamente co-
mo sistema de monitorizacién domicilia-
ria de pacientes de riesgo. Sin embargo,
este sistema de diagnéstico y vigilancia car-
diorrespiratorias, continda siendo objeto
de intenso debate. Un analisis estricto de
las evidencias que justifican su uso no ha
demostrado que dicha monitorizacién pue-
da evitar la incidencia de muerte stbita, y
ademds son bajas sensibilidad y especifi-
cidad, asf como el gran nimero de falsas
alarmas, condicionan una atencién exce-
siva al monitor y una importante ansiedad
en las familias de estos pacientes. Desde
el punto de vista de la monitorizacién do-
miciliaria, las indicaciones deben ser res-
tringidas a poblaciones con alto riesgo de
SMSL, particularizadas en cada caso, y
considerando alternativas mds simples y
con mejor relacién coste-eficacia como la
pulsioximetria.

REFLEJO OCULOCARDIACO

Entre las multiples hipétesis que tra-
tan de explicar la muerte stibita del lac-
tante, existe una teoria «neurocardiégena»
que la relaciona con una respuesta anor-
mal del sistema nervioso auténomo. Se-
guin esta teorfa, existe un estado latente de
hipertonicidad del sistema parasimpitico,
que responde anormalmente ante una si-
tuacion de estrés“™9. Las bases en las que
se apoya esta teorfa son muy limitadas y
se restringen a casos clinicos aislados de
pacientes con muerte sibita cldsica en los
que podrian existir indicios mal docu-
mentados de labilidad neurovegetati-

va30) Al hilo de esta teorfa se buscaron
tests de valoracion de tono vagal para la
identificacion de sujetos de riesgo, ya que
la mayorfa de los tests cldsicos existentes
para la valoracién del tono vagal, tales co-
mo la maniobra de Valsalva, el test de la
cama basculante, o el test de estimulacién
posicional brusca, entre otros, son sélo
aplicables en adultos o nifios mayores. Por
este motivo, el reflejo oculocardiaco, des-
arrollado bajo control predominantemen-
te vagal®, y aplicable a cualquier edad,
comenz6 a utilizarse en la valoracién es-
pecifica de la hipertonia vagal en sujetos
lactantes con riesgo de SMSL. Serfan De
Broca y cols.®?, los primeros en desarro-
llar una escala de valoracién especifica de
dicho reflejo aplicado a sujetos lactantes
con riesgo de SMSL. Dicho test consiste
en la compresién controlada de los globos
oculares del lactante durante 12 segundos
a una presién de 100 mmHg con registro
poligrifico simultdneo, donde se valoran
fundamentalmente modificaciones en fre-
cuencia cardfaca basal, y variacién en el
intervalo RR; segin el resultado, se otor-
ga una puntuacién escalada de 0 a 5 pun-
tos, de tal modo que 0 supone una reac-
ci6én vagal nula o débil y 5 una hiperto-
nia vagal evidente®?. Sin embargo, desde
el afio 90 en que se publicé este trabajo,
el dnico existente de su aplicacién con-
trolada con escala en el estudio de pa-
cientes con riesgo de sindrome de muer-
te stibita, no ha aparecido ninguna evi-
dencia cientifica que apoye su utilidad y
justifique su aplicacién en este campo, ha-
biendo quedado relegado a un papel me-
ramente testimonial. Ademads de no es-
tar exento de riesgos (puede desencade-
nar una bradicardia severa y/o asistolia),
desde un marco teérico dicho test es sen-
sible para la deteccién de lactantes pro-
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clives a padecer «breath-holding spells» o
«espasmos del sollozo», cuadro cuya rela-
cién etiopatégena con el SMSL no ha si-
do constatada hasta la fecha.
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15. Abuso infantil con resultado de muerte y
sindrome de muerte subita del lactante

(SMSL)
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INTRODUCCION

En la década de los 50 se produce una
coincidencia de interés clinico-cientifico
tanto en lo referente al abuso infantil co-
mo al SMSL, fuente de importantes apor-
taciones investigadoras cuyo interés, en
ambos cuadros, mantiene plena actualidad.

En referencia al abuso, John Caffey®
dio a conocer en 1946 sus observaciones
sobre la inexplicable asociacién entre he-
matomas subdurales y alteraciones radio-
l6gicas anormales en los huesos largos, es-
tableciendo en 1953 su discipulo Silver-
man® las causas traumaticas de las lesio-
nes si bien ya en el siglo XIX Tardieu
(1860), Catedritico de Medicina Legal en
Paris®, habfa aportado las caracteristicas
de lo que ahora se conoce como «sindro-
me de nifio apaleado» (término introdu-
cido por Kempe® en 1962), tras sus ha-
llazgos obtenidos en las autopsias de 32
nifios golpeados o quemados.

Su diferenciacién se hace obligada al
poder constituir una decisién diagnésti-
ca trascendental de imprevisibles conse-
cuencias. Si bien el SMSL es mds comtin
(entre menos del 1% y el 5% de los cata-
logados como SMSL, se estima son cau-
sadas por abuso)®, ante una muerte stbi-
ta siempre debe descartarse la posibilidad
de una muerte violenta; en tal sentido el

articulo 345 de la Ley de Enjuiciamiento

Criminal considera la muerte stbita como

«sospechosa de criminalidad». Concep-

tualmente la muerte stbita violenta ser4

«aquella muerte no natural que, por lo ge-

neral, obedece a mecanismos traumdticos

oa fuerzas extranas que irrumpen violen-
tamente en el organismo», como pueden
ser: ahogamiento o sofocacién, agentes
traumaticos o ingestién de drogas.
Factores de riesgos descritos en el

SMSL, perfectamente encuadrables den-

tro de la tipologfa de maltrato prenatal, son:

* Cuidados prenatales deficientes (que
se dan m4s en los embarazos ocultos
o rechazados).

* Tabaquismo materno (causa conocida
de prematuridad o de bajo peso al na-
cimiento y con mayor incidencia de
SMSL).

¢ Embarazo de adolescentes (donde se
suele sobreafiadir un ocultamiento, so-
bre todo si no es buscado).

* Drogas maternas (heroina, cocaina y
metadona).

CONSIDERACIONES DE PARTIDA

El diagndstico de SMSL exige un exa-
men post-mortem, una investigacién del
escenario de la muerte y la revisién pro-
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funda de la historia del caso en cuestién y
de los casos similares relacionados que no
han revelado otra causa de muerte®).

En los casos de sospecha de abuso, el
estudio de los posibles perpetradores nos
puede ofrecer una informacién ttil, siem-
pre teniendo en cuenta que no existe un
perfil infalible, siendo preciso el andlisis
de los factores de riesgos relacionados con
el maltrato. Diagnéstico diferencial nada
facil, que exige la intervencién de exper-
tos en un contexto interdisciplinario®®.

Como pardmetros definitorios se uti-
lizan: altamente consistente de SMSL; me-
nos consistente de SMSL; sugestivo de
diagnéstico de abuso®.

La muerte se atribuird al SMSL cuando
se cumplen todos los siguientes criterios®:
* Se ha practicado una autopsia com-

pleta, incluyendo el contenido crane-

al, y los hallazgos de la autopsia son
compatibles con el SMSL.

* No existen datos macroscépicos ni mi-
croscopicos de traumatismo, ni de en-
fermedad significativa.

® No existen datos de traumatismo en la
revisién del esqueleto.

¢ Se han descartado otras causas de
muerte: meningitis, sepsis, aspiracion,
neumonia, miocarditis, traumatismo
abdominal, deshidratacién, desequili-
brio de liquidos y electrolitos, lesiones
congénitas significativas, enfermeda-
des metabdlicas congénitas, asfixia por
mondxido de carbono, ahogamiento o
quemaduras.

* No existe evidencia de exposicién a
drogas o téxicos.

e La investigacién exhaustiva del esce-
nario de la muerte y la revisién de la
historia clinica son negativas.

Se hace pues preciso una investigacion
profunda que evite®:
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e Situacién de malos tratos infantiles
desapercibida.

* No identificarse enfermedades gené-
ticas familiares.

*  Pasar por alto riesgos relacionados con
la salud publica (potenciales riesgos de
mobiliario defectuoso, camas de agua
o colchones blandos, etc.).

® No detectarse la existencia de asisten-
cia médica insuficiente.

¢ No identificarse aspectos de seguridad
en determinados productos.

e Retrasos en los avances en los conoci-
mientos de la etiologia del SMSL y
otras causas de muerte inesperada del
lactante.

MUERTES POR MALOS TRATOS
INFANTILES MEDIANTE SOFOCACION
Casos previamente considerados como
muertes por SMSL miiltiples en una fami-
lia y que posteriormente han demostrado
ser homicidio muiltiple por sofocacién se
encuentran en la literatura cientifica10-12),
En Gran Bretafia, se ha recurrido a una
vigilancia con video oculto para valorar el
riesgo de malos tratos infantiles. Southall?®,
en 39 nifios pequeiios remitidos para es-
tudio de episodio aparentemente letal
(EAL) recurrentes, demostré la existencia
de malos tratos en 33 de 39 casos, docu-
mentando a través de grabacién en video,
sofocacién intencionada en 30 pacientes.
Entre 41 hermanos de los 39 lactantes
del estudio, 12 habfan muerto sibita e in-
esperadamente con anterioridad. Aunque
11 de estas muertes habfan sido clasifica-
das de SMSL, 4 padres admitieron més tar-
de haber asfixiado a 8 de estos hermanos.
Entre las circunstancias indicativas de
la posibilidad de una sofocacién intencio-
nal se encuentran®:



¢ Cianosis recurrente, apnea o EAL pre-
vios mientras el nifio es cuidado por la
misma persona.
e Edad ala muerte mayor de 6 meses.
* Muertes previas inesperadas o inex-
plicadas de uno o mds hermanos.
e Muerte simultdnea o casi simultdnea
de gemelos.

®  Muerte previa de lactantes bajo la asis-
tencia de la misma persona no fami-
liar.

* Descubrimiento de sangre en la nariz
o la boca del lactante en asociacién a
EAL.

SiNDROME DEL NINO SACUDIDO 0
AGITADO DE CAFFEY (SHAKEN BABY
SYNDROME)

La ausencia de trauma externo en es-
te sindrome puede hacer pasar desaper-
cibido su origen violento.

Fue descrito por Caffey1¥ en 1972. El
mecanismo causal se produce cuando un
adulto sujeta al nifio por el cuerpo, ba-
lancedndolo seguidamente con fuerzay
violencia de atris adelante. La cabeza ex-
perimenta movimientos de aceleracién-
desaceleracion, con rupturas vasculares.
Consecuentemente en los nifios peque-
fios se producen hematomas subdurales o
subaracnoideos, particularmente en la ci-
sura interhemisférica posterior. Existe la
posibilidad de lesiones periésticas provo-
cadas por la traccién ejercida en las ex-
tremidades(517),

SiNDROME DE ESTRANGULAMIENTO

Los padres o cuidadores pueden com-
primir la arteria carétida primitiva, entre
el misculo esternocleidomastoideo su-
perficialmente y la ap6fisis transversas de

C4-C5-C6 posteriormente, junto a movi-
mientos violentos de aceleracién-desace-
leracién de la cabeza, provocando lesio-
nes de las venas emisarias cerebrales. Es
altamente sospechosa la presencia de he-
morragias retinianas bilaterales en el fon-
do de ojo, siempre que no haya existido
maniobra de reanimacién cardio-pulmo-
nar, en cuyo caso, por aumento de la pre-
si6n intratordcica, puede existir una hi-
pertensién venosa retiniana que explique
las hemorragias(1617.

ABUSO DE SUSTANCIAS Y SU RELACION
CON EL MALTRATO INFANTIL

Abusos infantiles de consecuencia fa-
tal relacionado con el uso de sustancias de-
berd tenerse presente, al tratarse de fa-
milias disfuncionales en riesgo®. El Cen-
tro Reina Soffa para el Estudio de la Vio-
lencia, en el informe elaborado sobre el
maltrato infantil en la familia sobre mas
de 33.000 expedientes de 1997 y 1998 fa-
cilitados por los Servicios Sociales, de los
9.889 agresores el 36,2% consumian sus-
tancias toxicas y de ellos un 51,3% consu-
mfan alcohol, un 40,3% drogas, y el 8,1%
alcohol y drogas9).

Las pruebas toxicoldgicas nos serdn de
ayuda en la deteccién de muertes infanti-
les debidas a envenenamiento accidental
o deliberado.

Debemos resefiar que la exposicién
oculta a cocaina estd extendida y es po-
tencialmente letal®. Roger describe a 17
de 43 lactantes (40%) que habian muerto
antes de los 2 dfas de edad sin causa ob-
via en la autopsia, presentando evidencias
toxicolGgicas de exposicién a cocaina®?.

Una segunda investigacién de Mir-
chandani®? sobre 600 muertes de lactan-
tes puso de manifiesto la exposicién a co-
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caina en 16 lactantes (2,7%) menores de
8 meses que habian muerto de forma si-
bita e inesperada.

En la actualidad las concentraciones le-
tales de cocaina y muchas otras drogas en
los lactantes atin no se han establecido®.

DIAGNOSTICO. INDICADORES DE
SOSPECHA DE MUERTE POR ABUSQ®

Anamnesis
Como signos guias esquematizamos:
e Edad superior a los 12 meses.

— E190% de los SMSL se describen

en edades inferiores a los 7 meses.
* Historia atipica, discrepante, no clara.

— El SMSL se caracteriza por la muer-
te silenciosa (hallado sin vida), sien-
do menos consistente si es hallado
apneico o vive horas/dias.

¢ Intervalo prolongado entre el mo-
mento de acostar al nifio y la comu-
nicacién de la muerte.

— En el SMSL los intentos de resuci-
tacién por equipos de emergencias
son infructuosos. Se considera co-
mo soporte diagnéstico menos con-
sistente cuando se hace factible el
traslado al hospital.

e Mis de una muerte previa inexplicada.
¢ Dos o mds involucrados previamente
con Servicios Sociales de Proteccién.

— Antecedentes familiares de deten-
ciones o medidas restrictivas. His-
torias de violencia doméstica. Abu-
so de sustancias, etc.

Antecedentes del

embarazo/parto/cuidados del niio

catalogados como de riesgo

¢ Embarazo no deseado; aborto fallido
o intentos de provocarse aborto.
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¢ Escaso o ningiin cuidado prenatal.

* Parto fuera del hospital; llegada tardia
para el parto.

* Uso droga/alcohol/tabaco durante el
embarazo.

e No acude a la consulta del nifio sano;
ninguna inmunizacién.

*  Bebé descrito como dificil de cuidar o
disciplinar.

e Pricticas inadecuadas de alimentacién.

Investigacion de la escena de la muerte
El personal de los equipos de urgen-

cias debe estar entrenado para realizar ob-

servaciones en el escenario de la muerte

incluyendo:

e La posicién del lactante.

* Marcas en el cuerpo.

e Temperatura corporal.

¢ Rigidez corporal.

¢ Tipo de cama o cuna y cualquier de-
fecto en ella.

¢ Cantidad y posicién de la ropas de la
cama y del nifio.

* Temperatura de la habitacién, tipo de
ventilacién y calefaccién.

e Reaccién de los cuidadores.

Se consideran como signos sospechosos

de abuso:

e Vivienda: hacinamiento, falta de hi-
giene, «cadtica».

¢ Evidencia de alcohol / droga.

e Sefiales de forcejeo terminal en cuna
o ropa de la cama. Mancha de sangre.

¢ Disfuncién familiar. Signos / manifes-
taciones de hostilidad y/o disarmonfa.

e Acusaciones a cuidadoras.

e Reconocimiento de dafios.

El diagnéstico de SMSL se considera de
menos consistencia al apreciarse:
e (Cama o cuna defectuosa.



TABLA L

Estudios radiograficos
¢ Constituye estudio de rutina del examen
post-morten.
¢ Nunca babigrama (panordmica):
— Pasa por alto datos forenses criticos
— Tranquilidad injustificada ante supuesta
ausencia de fracturas

Protocolo de imagenes parceladas:
AP en esqueleto

apen dicular APy L de créneo
L de Columna cervical y
¢ APyLenesque- | lumbar
leto axial APy L de térax
. AP de pelvis
* Pro'y ecciones AP de Emnero y AP
oblicuas
i antebrazo
de térax para Oblicua de manos
fracturas costales | Ap de fémur y AP de tibia
AP de pies

¢ Uso de sdbanas, almohada, ropa de
dormir inapropiada.

* Presencia de lana de oveja, almohada
de «bolita», cuerda de chupete, siba-
na de plastico, juguetes peligrosos.

e Pobre ventilacion. Sistema de calefac-
cién con funcionamiento deficiente.

® Presencia de toxina, insecticida.

¢ Deficientes condiciones higiénicas.

Pruebas de imagen post-mortem

Estudios radiolégicos del esqueleto an-
tes de la autopsia con imégenes parceladas
(Tabla I). Segin protocolo establecido por
Belanguer®, puede revelar tanto anoma-
lias esqueléticas indicativas de enferme-
dad, como pruebas de traumatismos es-
queléticos de causa violenta. Fracturas en
diversos estadios evolutivos o discordantes
con la historia clinica, especialmente cuan-
do se asocia a lesiones extraesqueléticas
son especialmente sospechosas.

Estudio radioldgico del crdaneo. Los ti-
pos de fracturas pueden ser: lineal de bor-
des nitidos, estrellado, con hundimiento y
diastasada; esta tltima indicativa, casi siem-
pre, de complicaci6n intracraneal. Su mul-
tiplicidad, bilateralidad o cruce de suturas
debe hacer sospechar maltrato. La pre-
sencia de fracturas, asociada a hemorragias
retinianas, lesiones cutdneo-mucosas y/
o otras fracturas, signos de abandono y dis-
cordancia con la historia clinica, se consi-
dera diagndstico de maltrato23.24).

Radiografia de térax. Mostrara las frac-
turas costales de localizacién preferente
postero-lateral, siendo aconsejables las
proyecciones oblicuas(2324.

Radiografia de columna vertebral.
Aplastamiento vertebral en forma de cu-
fia es un hallazgo caracteristico, originado
en la hiperflexion-hiperextensién forzada.
Un golpe directo produce fracturas, a ve-
ces, con luxacién y lesion medular(®324.

Estudio radiolégico de extremidades.
Se admiten como lesiones esqueléticas de
gran especificidad aquellas que aparecen
en la region epifiso-metafisaria en forma
de luxacién, arrancamiento o desplaza-
miento epifisario, o adoptan las tipicas for-
mas de fracturas metafisarias en «asa en
cubeta» 0 en «esquina metafisaria» y que
no son mds que imdgenes distintas provo-
cadas por la variacién en la proyeccién ra-
diolégica de las fracturas3-25),

En el sindrome del nifio apaleado se
pueden producir levantamientos peridsti-
cos secundarios a las agresiones sufridas
por el sensible esqueleto de los nifios, y
que sirven para detectar el momento de
la agresién. Dichos levantamientos pe-
riGsticos son visibles a partir de los 7-10
dias después del maltrato®6.27.

Lépez Barrios® llama la atencién so-
bre levantamientos peri6sticos de ambas
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tibias, de tipo sélido o laminar, que los con-
sidera muy especificos de maltrato, estan-
do menos presente en los peronés al ha-
llarse éstos protegidos por masa muscular.
Igualmente levantamientos periosticos se-
cundarios a hemorragias subperidsticas se
pueden producir en otros huesos.

En el nifio son mdltiples las entidades
que pueden producir levantamiento pe-
riéstico de causa no traumatica, abarcan-
do desde situaciones fisiol6gicas como la
periostitis del prematuro a lesiones onco-
hematoldgicas, infecciones como la oste-
omielitis y la lies congénita, déficit vita-
minicos como el raquitismo y el escorbu-
to, hiper—vitaminosis A, hiperostosis cor-
tical infantil o enfermedad de Caffey, tra-
tamiento prolongado con prostaglandinas.

Presencia de fracturas diafisarias en
espiral, arrancamientos de clavicula o acro-
mion son también sugestivos de maltra-
t0(26,27>.

Hallazgos de la autopsia®

* Se considera como sospechosa de
muerte por abuso con desenlace fa-
tal al apreciarse:
— Causas trauméticas de muerte.
— Hemorragias viscerales o intracra-

neales.
— Hematomas externos.
— Eritemas o quemaduras.
— Ninguna petequia intratoricica.
Aunque no tengan cardcter patognomo-
nico las petequias intratordcicas se iden-
tifican en el 80-85% de los SMSL. Tras
estudios en humanos y experimentales
se mantiene la hipdtesis de su relacion
con la obstruccion de las vias aéreas su-
periores, fenémeno final del SMSL.
— Malnutricién. Signos fisicos de ne-
gligencias.

— Injurias de la piel.
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— Fracturas.

— Hematoma subgaleal.

— Quimica sanguinea normal.

— Toxicologfa anormal.

Se describen como motivos de inter-

pretaciones errdneas el desconoci-

miento o la confusion de los cambios
post-morten como livideces o dilata-
cion del esfinter anal, marcas de la
piel como la «mancha mongdlica»

o las usuales descargas serosangui-

nolentas de nariz y boca que se pro-

duce en el SMSL.
e Consistente con el diagnéstico de

SMSL son:

— Ninguna causa justificativa de muer-
te.

— Hallazgos normales: esqueleto, to-
xicologia, microscopia, screening me-
tabélico / analitica.

— Presencia de petequias intratordcicas.

— Presencia de lesiones anémalas o
dismérficas.

— Dilatacién del esfinter anal.

— Presencia de gliosis en el tronco ce-
rebral.

El descubrimiento de anomalias en el
niicleo arquato del tronco cerebral su-
giere retraso del desarrollo del des-
pertar, control cardiorrespiratorio o
control cardiovascular. Cuando la es-
tabilidad fisiologica se encuentra com-
prometida durante el sueiio, puede no
despertarse lo suficiente como para evi-
tar el problema nocivo.

COMITE DE REVISION
MULTIDISCIPLINARIO®

Su existencia permite no sélo profun-
dizar en los multiples interrogantes del
SMSL, sino también asegurarnos que las
muertes debidas a malos tratos infantiles



no pasen desapercibidas y que los hijos su-
pervivientes y posteriores sometidos al
riesgo de situaciones de abusos serdn ade-
cuadamente protegidos.

De forma ideal, segiin la Academia
Americana de Pediatria, el comité debe-
ra estar compuesto por:

e Trabajador social de los servicios de
proteccién de la infancia.

¢ Funcionario relacionado con la apli-
cacion de la ley.

¢ Funcionario de salud ptblica.

*  Juez de instruccion.

* Pediatra con experiencia en malos tra-
tos infantiles.

* Anatomopatélogo forense, un paté-
logo pediatrico.

e Fiscal de menores.

Todo el proceso del comité quedard
garantizado por su adecuada confidencia-

lidad.

RECOMENDACIONES
El Committee on Child Abuse and

Neglect (1999-2000) de la Academia Ame-

ricana de Pediatrfa establece las siguien-

tes recomendaciones para la evaluacién
de las muertes stbitas e inexplicadas de
los lactantes®):

1. Obtener una historia precisa por los
asistentes de urgencias y el personal
médico en el momento de la muerte
y ponerla a disposicién del médico fo-
rense o del fiscal.

2. Investigacion répida del escenario de
la muerte donde el nifio ha sido en-
contrado sin vida y entrevistas cuida-
dosas con los miembros del domici-
lio por parte de personas con especia-
les conocimientos sobre el problema
(incluyendo potencialmente a un pe-
diatra).

10.

Entrevista cuidadosa y de apoyo con
todos los miembros de la casa.
Examen del lactante muerto en el ser-
vicio de urgencias del hospital por par-
te de un especialista en malos tratos
infantiles.

No quitar aplicaciones utilizadas en el
intento de resucitacion antes del exa-
men por forense/experto médico.
Examen post-mortem segin un pro-
tocolo establecido en las 24 horas si-
guientes a la muerte, incluyendo es-
tudio radiolégico del esqueleto y cri-
bado toxicol4gico y metabdlico.
Obtencién de la historia médica me-
diante entrevistas a los cuidadores, en-
trevistas a los médicos que han sido
responsables de la atencién del nifio y
revisién de la historia clinica previa.
Recogida detallada de las historias mé-
dicas de los cuidadores, usando un
cuestionario estandarizado.
Mantenimiento de una actuacién de
apoyo a los padres durante el proce-
so de revisién de la muerte.
Consideracién de una asfixia inten-
cional en casos de muerte infantil in-
esperada con una historia de cianosis
recurrente, apnea o EAL presenciado
s6lo por un tnico cuidador o en una
familia con un caso previo de muerte
inexplicada de un lactante.

Uso de categorias diagndsticas acep-
tadas en los certificados de defuncién
tan pronto como sea posible después
de la revisién.

Répidas sesiones de informacién a los
padres cuando los resultados indiquen
SMSL o una causa médica de muerte.
Equipos de revisién de muerte de lac-
tantes local para revisar los datos ob-
tenidos con participacién del médico
forense o del fiscal en la revisién.
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11.

12.

Reconocimiento de todos los elemen-
tos diagndsticos involucrados en la de-
cision sobre la muerte infantil.
Disposicién de adecuados fondos pa-
ra apoyar este proceso critico de eva-
luar la causa y manera de muerte, y pa-
ra animar la proteccién de todos los in-
fantes y nifios.

Estimulo y apoyo de mds investigacién.

CONSIDERACIONES FINALES EN RELACION
CON NUESTRO ENTORNO

Se requiere incrementar la sensibili-
zaci6n profesional sobre la necesidad
de una cuidadosa revisién de los
SMSL, ala vez que:

— Incrementar la concienciacién so-
bre las enfermedades genéticas fa-
miliares.

— Llamar la atencién sobre los facto-
res de riesgo en relacién con la Sa-
lud Piblica.

— Incidir sobre la necesidad de redu-
cir el nimero de casos fatales por
abusos pasados por alto.

Es preciso la puesta en marcha de los

denominados «comité de revisién»

que:

— Potencie y asegure la calidad de la
investigacion.

— Realce la cooperacion interinstitu-
cional, permitiendo compartir la in-
formacion.

— Mejore la distribucién de recursos
limitados.

— Mejore los datos epidemioldgicos
sobre las causas de muertes.

— Detecte y remedie los casos deriva-
dos de posibles inadecuados cuida-
dos médicos.

— Mejore la precisién de los certifica-
dos de defuncién.
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— Ponga de manifiesto la ausencia o
deficiencia en patélogos, forenses u
otros profesionales especializados.
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16. Muerte subita del lactante: abordaje por
parte de los profesionales sanitarios

M. Lépez Narbona

Psicéloga Clinica infanto-juvenil. Coordinadora de la Unidad de Salud Mental Infantil
(usmi) del Area Hospitalaria Virgen del Rocio. Sevilla

«Nadie puede explicarnos el DOLOR ante la muerte, su ilimitado
alcance ni sus profundidades enigmdticas. Nadie nos puede descu-
brir el vacio que deja en lo mds profundo de nuestro ser, un vacio

que nada lo llena».

LA MUERTE SUBITA DEL LACTANTE

Al hablar de MSL nos encontramos
ante unas circunstancias vitales en que se
atinan tres elementos de dificil «digestion»:
por un lado la tan temida por todos muer-
te y por otro lado sus dos caracteristicas
mds terribles, que sea de repente, stibi-
ta, inesperada... y que sea ademads de un
hijo, de un hijo lactante dependiente de
sus padres al cien por cien. Nos encon-
tramos con una situacién familiar tan do-
lorosa como inesperada, una situacion que
vulnera la dley de la naturaleza» en tanto
en cuanto que todo el mundo espera que
sean los hijos los que entierren a sus pa-
dres y no a la inversa.

Cuando se habla de la MSL lo prime-
ro que se nos viene a la cabeza es la pala-
bra tragedia, tragedia ocurrida en el se-
no de una familia. Se repite unay otra vez
que nadie sabe de determinados senti-
mientos hasta que no son vividos, nadie
sabe del sufrimiento de la pérdida de un
hijo en similares circunstancias hasta que
no ha pasado por eso, pero nos lo imagi-
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namos tan terrible, tan insoportable y le-
jano que, a veces, la respuesta mds «sana»
es no querer saber o no saber qué hacer
con ese sufrimiento ajeno tan terrible.

Este articulo intentard explicar parte
de lo que sucede cuando algo asi ocurre y
ocurre de repente, parte de lo que acon-
tece tanto en el nicleo de la familia como
en los profesionales sanitarios que tienen
que atenderlos tras una desgracia de esas
caracteristicas.

En el caso de nifios enfermos, en si-
tuacién de enfermedades altamente le-
tales, se siente que se vive ante la posibi-
lidad de una tragedia inminente; ante la
muerte de un hijo estamos ante la trage-
dia en s misma, tal vez la experiencia més
tragica que un ser humano pueda expe-
rimentar y por tanto una de las experien-
cias més dificiles de abordar por el perso-
nal sanitario, por los pediatras y enferme-
ros que tienen que hacer una actuacién en
crisis sin tener en muchos casos la pre-
paracioén previa que hay que tener para
conocer qué nos mueve todo esto, con-



trolarlo, y asi poder ayudar a las familias

que acuden a nosotros.

Con todo esto se plantea este articu-
lo siguiendo la gufa que las propias siglas
van marcando:

e Primero vamos a recordar brevemen-
te la reaccién ante la muerte, ante cual-
quier pérdida, los pasos que se dan pa-
ra poder elaborar una pérdida de for-
ma no patolégica

e Segundo la reaccién que se produce
ante una pérdida importante de forma
subita, los factores que influyen en que
haya mds o menos dificultades para
una elaboracién sana del duelo entre
los que se incluyen la forma de pérdi-
da repentina y/o stbita.

e Tercero, estamos ante una reaccion por
la pérdida de un Hijo: seguro que la ex-
periencia més dolorosa, mds deplora-
ble porque se produce una privacién
de un potencial de vida, se viola la «ley
de la naturaleza», la secuencia espera-
da por todos segtin la cual los hijos en-
terrardn a sus padres, un duelo con unas
caracteristicas especificas porque siem-
pre se considera injusto e innecesario

* Y por dltimo, estamos ante una reac-
cion de duelo, duelo por la pérdida de
un hijo y de un hijo a una edad tem-
prana: un lactante. Aunque siempre es
temprana la muerte de un hijo, la de
un lactante supone la seguridad de que
se encuentra bajo los cuidados de sus
padres, bajo su responsabilidad, con lo
que su fallecimiento va a provocar sen-
timientos que irdn desde la culpa has-
ta la auto-inhabilitacién de las funcio-
nes paternas.

Tendremos que entender qué ocurre
en general ante la pérdida de un ser que-
rido para después ir afiadiendo peculiari-
dades hasta llegar a la MSL, entender qué

mecanismos psicolégicos se producen ante
un impacto tan traumético para la familia,
reconocer en nosotros, los profesionales de
la salud, los sentimientos que nos provoca
y estar listo para poder ayudar desde nues-
tros conocimientos y nuestras posibilidades
Se ha iniciado este articulo con una fra-
se para hacer reflexionar sobre el dolor an-
te la muerte, podria haberse seleccionado
cualquier otra de las muchas que hay ya
que a la muerte se le ha dedicado alguna
que otra cancion, alguna que otra poesfa,
algtin escrito filos6fico y muchas de las ora-
ciones de cualquier religién con promesas
de otra vida que hace mds soportable la
idea de morirse. El objetivo de la eleccién
de esta frase es que el profesional sanita-
rio tiene que saber qué se va a encontrar
€Oon personas en similares circunstancias
donde el dolor que siente ocupa todo su
ser en ese momento y donde puede ser de
gran ayuda en un momento tan delicado

FASES DEL DUELO

El psiquiatra George Engel plante6
que la pérdida de un ser amado es psico-
légicamente tan traumadtica como herir-
se 0 quemarse gravemente lo es en el pla-
no fisiolégico. Se necesita un periodo de
tiempo para que la persona, la familia, que
vive una pérdida vuelva a un estado de
equilibrio similar al que tenia.

Hace falta tiempo, todos lo sabemos,
tiempo para elaborar ese duelo, tiempo
para creerse lo ocurrido, tiempo para re-
organizar su mundo interno, tiempo, en
suma, para llevar a cabo una serie de ta-
reas que son las que configurardn los pa-
sos que se deben realizar para restablecer
el equilibrio perdido.

La muerte coloca al sujeto de cual-
quier edad en una situacién de duelo, el
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duelo seria el sentimiento de pérdida de

un «objeto amado» tanto por la pérdida en

si misma como por sus cualidades reales

y las que se tienen fantaseadas.

Bolwby describe 4 fases en el proceso
de duelo que se pueden resumir en las si-
guientes:

1. Negacién, uno no admite lo que le es-
td ocurriendo, niega la realidad de las
formas mas diversas.

2. Fase de protesta, que es inmediata a
la pérdida del ser amado y en la que
se expresa vivamente la pena y el mal-
humor, no se encuentra consuelo an-
te la nueva situacién.

3. Fase de desesperacion, en la que el su-
jeto adopta una actitud de apatfa y pe-
na, con tendencia al aislamiento.

4. Fase de resolucion, se acepta la de-
presion y la pérdida, y el tener que ini-
ciar nuevos vinculos.

FACTORES QUE INFLUYEN EN LA

ELABORACION DEL DUELO
Existen una serie de factores que in-

fluyen en que esta elaboracién del duelo

se produzca de una forma mds o menos
patoldgica y larga que pueden resumirse
en los ocho puntos siguientes:

1. Factores que tienen que ver con las
distintas circunstancias del falleci-
miento: c6mo se ha producido la
muerte, el proceso de la enfermedad,
que sea repentina o no, el tipo de re-
lacién con el fallecido...

2. Caracteristicas individuales.

3. Recursos para afrontar situaciones de
estrés.

4. Tipo de relacién con el hijo muerto,
identificaciones con el mismo, papel
que juega en la familia...

5. Tipo de relacién con la pareja.
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6. Tipo de relacién con los demds miem-
bros de la familia, hay que tener en
cuenta que pueden aumentar conflic-
tos previos familiares o conyugales en
este momento de crisis familiar y per-
sonal.

7. Historia previa de pérdidas: cada nue-
va pérdida puede reavivar y reactivar
sentimientos de pérdidas anteriores,
con lo que a mayor ntimero de pérdi-
das mayor vulnerabilidad.

8. Recursos socioeconémicos y apoyo so-
cial, mayor vulnerabilidad a menores
recursos econémicos.

DUELO ANTE LA MUERTE DE UN HIJO

Después de este breve recordatorio
sobre la reaccién de duelo ante la muer-
te, vamos a seguir avanzando en estas si-
glas, vamos a centrarnos en la reaccién an-
te la muerte... de un hijo.

Siempre que fallece un nifio se rompe
laley de la vida. Sea cual sea la forma, el
momento y los motivos se levantan a su al-
rededor una ola de dolor, agresividad, ra-
bia... que no sélo es vivida por los padres
sino que también los propios profesionales
sanitarios, de una u otra forma, tienen es-
ta sensacion que les hace en ocasiones pe-
dir cambio de servicio o buscan sus propios
mecanismos de defensa ante un dolor en
ocasiones tan insoportable que no es raro
que no sean capaces de asumir la funcién
de cuidador implicitas al rol médico.

La muerte de un nifio es especial-
mente dolorosa; cuando se muere alguien
en edad avanzada hay un sentimiento ge-
neralizado de mayor aceptacién porque la
persona ha completado su ciclo cronolé-
gico y ha gozado y ha sufrido lo que la vi-
da podia ofrecerle. Es mds dolorosa la
muerte de un nifio o de un joven.



Para los padres, la pérdida de un hijo
supone una experiencia desgarradora, que-
dando totalmente inconsolables. ;Por qué?
¢Por qué a esta edad? ;Por qué Dios ha
permitido esto? ¢Por qué no he sido yo?
Son preguntas habituales sin respuestas,
lo cierto es que la pérdida de un hijo su-
pone para los padres la amputacién de una
parte de si mismo proyectada en su hijo,
una «ofensa narcisista irreparable», como
lo denominé Freud.

En el momento en que fallece un hijo
se produce una ruptura interna en la diné-
mica familiar, ruptura que se presenta de
una forma mds aguda en los padres que ven
destrozados los proyectos personales y de
pareja que habian depositado en ese hijo.

Ante la notificacién del fallecimiento
también se producen una serie de reac-
ciones similares a las descritas anterior-
mente: el proceso de negacién serd mds
largo y angustioso, mucho mis si el falle-
cimiento se produce de forma inmediata
e inesperada; la fase de protesta se suele
centrar en la bisqueda de un culpable. Es-
ta reaccion, tan natural en el ser humano,
es un mecanismo de defensa que habi-
tualmente se utiliza cuando se enfrenta a
situaciones que no puede resolver.

En el duelo por la pérdida de un hijo
hay que distinguir:

1. Fase de embotamiento de la sensi-
bilidad. Los padres se sienten atur-
didos y nada les parece real. Necesi-
tan varios dfas para aceptar la realidad,
los sentimientos quedan suspendidos
y los padres muestran cierto desape-
go, como si se tratara de la tragedia «de
otra familia».

2. Fase de incredulidad o intentos de
revestir el desenlace. Mis frecuen-
te en el caso de enfermedad grave o
terminal: provoca enfado y rabia con-

tra el que hace el diagnéstico, hay bus-
queda frenética de informacién sobre
los posibles tratamientos, sobre la en-
fermedad... hay descuido total de otras
areas incluida la de los cuidados de
otros hijos, pudiendo surgir desacuer-
dos conyugales.

3. Fase de desorganizacion y reorga-
nizacion. Se acepta la pérdida irre-
parable con la consiguiente depresién
en el estado de 4nimo y se es capaz de
reorganizar la vida sin este miembro
familiar, asumiendo los sentimientos
que todo esto provoca.

CARACTERISTICAS ESPECIFICAS DEL

DUELO EN LA MSL
dY cudles serfan las caracteristicas de

la reaccién ante la MSL? jCémo se des-

arrolla esta duelo especifico?

Las muertes stbitas son més dificiles de
elaborar que aquellas otras en las que hay
un aviso previo de la inminencia de ésta.

Los padres suelen tener:

e Sensacion de irrealidad: durante un
tiempo tienen la sensacién de que la
muerte del hijo no les ha sucedido a
ellos, como si tratara de la tragedia de
otra familia; con la aparente necesi-
dad, incluso, de consolar a otros cuan-
do son ellos los necesitados de con-
suelo.

* Seviven de forma muy exagerada los
sentimientos de culpa, sentimientos
de culpa normales ante cualquier pér-
dida pero que en la muerte subita se
viven de forma muy acentuada: «si no
lo hubiera tapado...», «si hubiera en-
trado a verlo...», «si lo hubiera llevado
al pediatra como pensé...». Senti-
mientos de culpa que, por acentuados,
a veces se viven de forma insoporta-
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ble, surgiendo en ocasiones los si-
guientes mecanismos que se describen
a continuacion.

Hay una necesidad extrema de culpar
a alguien de la muerte como una ma-
nera de apaciguar la propia culpa. Al-
gin miembro de la familia suele con-
vertirse en chivo expiatorio, puede pa-
sar que sea un hermano el que asuma
dicho papel o uno de los padres con el
consiguiente distanciamiento conyugal.
Esta ausencia de causa de una muerte
de un ser tan querido y tan dependiente
de sus padres provoca un aumento de
los sentimientos de culpa presente en
toda reaccién ante una pérdida. Esta
culpa insoportable se desplaza en oca-
siones en una bisqueda frenética de
otros culpables, en ocasiones el propio
médico que le notifica el fallecimiento,
la enfermera que los atiende o incluso
alguien de la propia familia, normal-
mente otro de los hijos que carga con
la culpa asignandosele la funcién de chi-
vo expiatorio de por vida.

La busqueda implacable de la causa
de la muerte tiene el sentido de ali-
viar esta culpa que hemos visto antes.
Puede ser ttil esta caracteristica para
que, sin forzar nunca la situacion, se
plantee la necesidad de efectuar la au-
topsia al nifio de manera que se intente
conocer la causa de su muerte.

La caracteristica que mds complica,
que més agudiza esta reaccién de due-
lo y que corresponde a lo inesperado,
alo stbito. Tenemos a un nifio en prin-
cipio sano, donde no existe sospecha ni
preparacién de que algo asi pueda ocu-
rrir. En los casos de enfermedades al-
tamente letales la situacién puede com-
pararse con el simil de vivir con una
bomba debajo de la cama, en una si-
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tuacién de constante alerta y ansiedad,
de constante anticipacién por lo que
pueda ocurrir. En los casos de MSL la
bomba estalla sin previo aviso, sor-
prende a los padres sin ni siquiera te-
ner tiempo para pensar en lo sucedi-
do, de pronto se hunde el mundo que
rodea a estos padres y a esta familia,
nadie sabe qué decir ni cémo consolar,
porque seguramente no es consuelo lo
que necesitan sino una escucha y una
contencién que ellos no tienen.

La implicacién del sistema legal, a
veces largo y siempre aumentando el
estrés en una situacion altamente es-
tresante, complica la resolucién del
proceso de duelo. Suele suceder que
los diferentes encuentros con los ser-
vicios judiciales hagan que se reviva
una y otra vez el momento de la pér-
dida, con lo que se dificulta todo el
proceso. A todo esto hay que afiadir
que, en ocasiones, hay que explorar si
el origen de la muerte pudiera estar
en una situacién de maltrato o negli-
gencia, con lo que los sentimientos de
culpa se multiplican por mil.

La relacion afectiva con la pareja
se constituye como el principal sopor-
te afectivo... o el principal objeto de
rechazo. Depende de la relacién pre-
via entre ambos que puedan vivir la ex-
periencia como algo que los une mis,
algo a superar juntos, o puede también
suceder que enfrentarse a la pareja
después de la pérdida de un hijo su-
ponga abrir y recordar heridas tan do-
lorosas que no es extrafio que haya un
porcentaje muy alto de separaciones
tras el fallecimiento de un hijo: puede
suceder que cada uno elija una for-
ma de superar la pérdida sin que ni
uno ni otro acepten la de su pareja



En los hermanos, los sentimientos de
culpa normales y aumentados se aso-
cian a la realizacién de un deseo hos-
til, deseo hostil normal entre herma-
nos que la muerte stbita hace que es-
tos sentimientos de culpa aumenten
de forma desmesurada.

Los hermanos del bebé fallecido tam-
bién viven y sufren la muerte del her-
mano lactante de una forma especifi-
ca: hay que tener en cuenta las carac-
teristicas del pensamiento infantil, ma-
gico y omnipotente, pueden vivir la
pérdida del hermano como una reali-
zacién de un deseo hostil normal en-
tre hermanos pero que puede cargar-
les de culpa cuando comprueba que el
hermano ha muerto... jtal vez por su
culpa? Naturalmente va a depender
de la edad, de las caracteristicas fami-
liares, de la relacién entre sus miem-
bros, del lugar que ocupa el nifio... Mds
adelante se resumiran algunas de las
posibles reacciones de estos hermanos
ante complicaciones de duelos no re-
sueltos por parte de los padres, asi co-
mo las condiciones que se deben dar
para que estos nifios que quedan pue-
dan elaborar la pérdida de hermano,
de un compaiero y de un rival, de la
mejor forma posible.

TRABAJO CON LOS PADRES ANTE LA MSL

Los puntos que hay que tener en cuen-

ta para el trabajo y el abordaje de estos pa-
dres:

Ante esa primera reaccién de incredu-
lidad, de que lo que les estd pasando no
es real, hay que esforzarnos en emple-
ar términos y acciones encaminadas a
aceptar la realidad, el uso del lenguaje
ante esta primera reaccién de negacion

es algo fundamental para ir cubriendo
las distintas tareas que hay que hacer
en una elaboracién del duelo sana.
Trabajar el dolor de las emociones y la
pérdida, scémo? Permitiendo su ex-
presion, conteniendo nuestra propia
angustia.

Ante el aumento de los sentimientos
de culpa que ya hemos visto que se
producen en la mayoria de los casos
tendremos que esforzarnos en dar to-
do tipo de informacién médica que
desculpabilice, en dar informacién cla-
ra, de forma que entiendan, informar
no sélo de las posibles causas de la
muerte sino también de la muerte si-
bita del lactante, hablar de la necesi-
dad de un examen post-mortem que
garantizard la causa... y desculpabili-
zard bastante.

Entender la necesidad de culpar a al-
guien, a veces alguien de la propia fa-
milia o a veces alguien del equipo mé-
dico que les atiende, como un meca-
nismo de defensa ante su propia culpa.
Primero de expresion ante la comuni-
cacién de enorme rabia que, de algu-
na manera, contrarresta la impotencia
que se siente en ese momento.
Podemos encontrarnos con respues-
tas muy diferentes en su presentacién
pero que tienen un mismo significa—
do: desde una reaccién de huida que
encubre una depresién muy agitada
hasta una inhibici6én y aturdimiento,
un ensimismamiento que seria otra
forma de huir de esa realidad.
Aumenta la necesidad de entender con
lo que el equipo médico debe estar
preparado para recibir todo tipo de
preguntas de motivos de la muerte y
de posibles pruebas preventivas que
deberian haberse efectuado.
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ABORDAJE POR PARTE DE LOS
SANITARIOS

Diez son los puntos importantes a te-
ner en cuenta para el abordaje por parte
de los sanitarios, situacién para la que un
profesional nunca estd preparado y, sin em-
bargo, para la que haria falta una revisién
constante de como se lleva a cabo, qué sen-
timientos estd despertando en el profesio-
nal, que reaccién tiene ante una situacién
que se le presenta como insoportable... una
supervision continua ante la tarea mas di-
ficil y dura de todas a las que se enfrentan
los profesionales de la salud (curioso nom-
bre cuando estamos ante el abordaje de la
muerte y de la muerte de un nifio que na-
die espera). Esta preparacion indispensa-
ble no forma parte del plan de estudios de
las carreras de medicina; los enfermeros si
incluyen en su formacién esta parcela de
una u otra forma, tal vez porque el con-
cepto de «cuidadores» lo tienen mds in-
cluido en su perfil profesional.

La intervencién por parte de los pro-
fesionales sanitarios se convierte en una
«intervencién en crisis» y los principios de
dicha intervencién son aplicables aqui.

Naturalmente se empieza en el mismo
hospital donde acuden los padres con ca-
rdcter de urgencia porque «algo» le estd pa-
sando a su bebé. Ante el estado de insen-
sibilidad inicial la ayuda que se debe ofre-
cer ha de ser directa e inmediata, casi a los
pocos segundos de llegar los padres y una
vez que se ha confirmado la muerte, iquién
debe salir a la puerta de urgencia para co-
municarles la «noticia»? ;Cémo hacerlo pa-
ra que «no les sea muy doloroso»? (o para
que no nos sea muy insoportable el dolor
que provocamos con la informacién que
damos). Preguntas éstas que casi ni tienen
respuesta porque la muerte de un nifio va
a movilizar todo tipo de sentimientos en el
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personal sanitario que necesitarfa una con-
tinua revisién y formacién para poder ana-
lizar lo que pasa en cada uno de ellos y ele-
gir el «mejor». De entrada lo que los pa-
dres necesitan es un médico que les dé to-
da la informacién de la que disponga para
aliviar la culpa que traen.

Estos diez puntos pueden servir de
gufa para llevar a cabo este trabajo tan im-
portante para las familias:

1. Entender el choque emocional y las
dificultades de reaccién ante la muer-
te de un hijo. Conocer y aceptar las
diferentes formas de reaccién en el
comportamiento de los padres: desde
el bloqueo a la histeria.

2. Ayudar a hacer real la pérdida
usando términos claros y evitando los
ambiguos, permitiendo a los padres el
ver y tocar a su hijo fallecido, facilitando
un ambiente privado e intimo dentro
del recinto hospitalario, ayudandoles a
centrarse en la muerte en sf misma y
en el dolor que ésta conlleva...

3. Silencio, presencia y contacto fisi-
co como las mejores formas de res-
puestas de los cuidadores.

4. Permitir la expresion del dolor por
muy duro que nos resulte.

5. Dar informacién escueta y clara de
lo sucedido.

6. Facilitar el contacto fisico con el
bebé, la sensacién de no haberse des-
pedido del hijo que se fue va a difi-
cultar el proceso de duelo. Ademés es-
to ayuda a los padres a hacer real la
pérdida que han sufrido.

7. Facilitar los ritos religiosos, respe-
tando y facilitando las costumbres y los
actos finebres correspondientes a las
creencias familiares.

8. Desculpabilizar informando todo
lo que se pueda desde la perspectiva



médica, de los resultados de las prue-

bas e incluso de las caracteristicas ge-

nerales de la MSL.
9. Consolar con el gesto, la presencia

y estando disponible.

10. Ofrrecer apoyo hasta que consideren
que no nos necesitan.

A estos diez puntos hay que afiadir otro
que por se relevancia no se incluyen en
este «decdlogo de ayuda para el personal
sanitario», éste hace referencia a la nece-
sidad de controlar la propia impotencia
por parte del médico.

Es curioso cémo en los estudios de la
universidad un estudiante de medicina es-
tudiard técnicas muy sofisticadas que pro-
bablemente no llegue a utilizar en su vida
y sin embargo no aprenderd cémo notifi-
car malas noticias a su enfermo o a fami-
liares, padres en el caso de nifios, cosa que
tendrd que hacer muchas veces a lo lar-
go de su carrera. Un ejemplo curioso: en
los afios 88,89 y 90 en los exdmenes MIR
no ha habido ninguna pregunta referente
a la comunicacién e informacién con los
pacientes; sin embargo habfa varias refe-
ridas a estadisticas y gestion.

Con todo esto el médico se encuentra
solo y desprovisto de recursos para hacer
frente a una situacién muy delicada y que
genera mucha angustia e impotencia. Ocu-
rre igual con otras profesiones como poli-
cfas, por ejemplo, que saben disparar muy
bien aunque lo hagan poco y no estan pre-
parados para comunicar noticias como el
fallecimiento de un hijo en accidente, co-
sa que hacen mucho, desgraciadamente.

El control de la propia impotencia del
médico ante esta situacién es la primera
tarea que hay que hacer:

e Conviene no decir topicos que sélo
tranquilizan al que lo dice, tales como

«te queda otro hijo», «tendrds otro rd-

pidamente...»; no consuelan aunque

se digan con la mejor intenci6n.

* Soportar el dolor de la pérdida por par-
te de los padres simplemente estando
y escuchando.

* No prometer «todo va a ir bien», men-
tira, mds bien mensajes que impliquen
que se sobrevivird.

e Sustituir el lenguaje verbal por el gestual,
«estar ahi» mejor que cualquier frase.
dQué ocurre ante la muerte del otro?

Se eleva el nivel de angustia de los que es-
tan alrededor, los profesionales sanitarios
emplean mecanismos de defensa contra es-
ta angustia, unos de éstos suele ser el cen-
trar la atenci6n en el «6rgano» enfermo, en
la «enfermedad» separada de la persona y
de su entorno; cuando la muerte se pro-
duce de forma no identificada se disparan
todas las alarmas, aumenta el sentimiento
de impotencia y de fracaso por parte del
profesional sanitario, se cuestiona la finali-
dad en si misma de su quehacer.

Una frase de Henry Nowen resume
perfectamente la funcién principal del per-
sonal sanitario ante el abordaje familiar
del la MSL: «... La persona que estd en si-
lencio con nosotros, en momentos de an-
gustia o incertidumbre, que puede com-
partir nuestro dolor y nuestro desconsue-
lo y enfrentar con nosotros la realidad de
nuestra impotencia...ésa es la persona que
realmente nos quiere ayudar...».

IMPORTANCIA DE LA AUTOPSIA Y
RECOMENDACION SOBRE EMBARAZOS
POSTERIORES TRAS LA MSL

Existen dos puntos importantes alre-
dedor de este tema que, por el alto por-
centaje de los casos en los que se inter-
vienen sobre ello, hay que detenerse es-
pecialmente.
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Uno de ellos es la importancia de la au-
topsia y, por tanto, de cémo se lleva acabo
la solicitud de la misma. El otro punto tie-
ne que ver con las recomendaciones que
normalmente hay que hacer tras la pérdi-
da de un hijo sobre embarazos posteriores.

La importancia de obtener el permi-
so para realizar la autopsia o el examen
post-mortem no sélo lo es por razones
cientificas por la importancia que tiene pa-
ra la identificaciéon de la causa del falle-
cimiento, tenemos que tener claro que
también es importante para la disminu-
cién de la culpa de los padres: es mds fa-
cil aceptar la muerte cuando sabemos que
era inevitable.

Para todo esto lo mds importante es la
forma en c6mo se solicita este permiso y
tener claro que s6lo aquel que esté con-
vencido de su utilidad podra convencer
a quien no lo esté. Muchos padres carga-
dos de culpa evitan esta prueba, otros in-
tentan mantener «intacto» a su hijo en un
dltimo intento de retenerlo con ellos, otros
no quieren alargar més el sufrimiento del
momento, etc.

Recordar:

*  Que es la dltima oportunidad para co-
nocer la causa de la muerte del lac-
tante, importante tanto para los padres
como para los clinicos por distintas ra-
zones.

*  Que es un momento muy delicado por
lo que hay que extremar el cuidado de
las formas para solicitar el permiso. Es
muy importante que el que lo pida es-
té convencido de su utilidad.

*  Que hay que explicar las razones por
las que conviene hacerla: es més facil
la aceptacién de la pérdida cuando sa-
bemos que era inevitable.

*  Que puede ser necesario por cuestio-
nes legales.
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* Que nunca se debe forzar a que den
el consentimiento sino animar con tac-
to a que lo hagan.

* Que a mayor culpa por lo sucedido
mds posibilidades hay de que no per-
mitan la autopsia.

El segundo punto que sefialamos, que
consideramos de gran importancia por las
repercusiones futuras, tiene que ver con
el asesoramiento sobre embarazos pos-
teriores.

Es conveniente recomendar esperar
un poco antes de ir a por otro hijo por la
necesidad de tiempo para elaborar la pér-
dida del que se fue. Por otro lado el ries-
go de que un hijo nuevo sustituya al que
se ha ido supone un alto riesgo para aquél,
por lo que se depositan en este hijo sus-
tituto las fantasfas no cumplidas con res-
pecto al fallecido.

LA MUERTE DE UN HERMANO

Una vez repasado todo lo que tiene que
ver con el abordaje desde los profesiona-
les sanitarios de la muerte sibita de un lac-
tante, no quisiera terminar este articulo sin
tener en cuenta otros personajes en este
drama que muchas veces pasan desaper-
cibidos pero que, desde cualquier pers-
pectiva médica o psicoldgica, hay que te-
nerlos en cuenta: saber qué ocurre con
ellos en este proceso, saber cuénto de pre-
ventivo puede haber en considerar que de-
tris de ese nifio que ya no estd, puede ha-
ber otros en una situacién de enorme su-
frimiento y de riesgo. Lo normal es que el
médico que atienda a nifios enfermos o que
acaban de morir se enfrenten a la respuesta
de unos padres rotos por el dolor de lo que
acaban de decirle; tarea que ya hemos vis-
to que ni es fécil ni se estd preparado para
ella. Pero detras de la muerte de un bebé



hay toda un familia que sufre, cada uno de
una forma determinada pero que reaccio-
na ante este acontecimiento vital para la
familia que los va a recolocar en situacio-
nes diferentes a las que tenfan.

dQué pasa con los hermanos de este
bebé que acaba de morir? ;Con el nifio
que pierde al hermano, al compafiero de
juegos, al rival més odiado y més amado...?
Este nifio no sélo pierde a ese miembro
de la familia, sino que de alguna forma
también pierde a los padres que hasta ha-
ce poco lo sostenfan emocionalmente, pa-
dres que atendian sus necesidades y las
del hermano y que ahora se encuentran
sumidos en una enorme tristeza y con ta-
reas tan importantes como cuidar de su
pareja, de sus propios padres...y también
de los hijos, que quedan aunque a veces
se sienten incapaces de poder hacerlo por
la experiencia por la que acaban de pasar.

La pérdida de un hermano puede ser
crucial para el desarrollo de la personali-
dad del otro si las identificaciones frater-
nas han estado entrelazadas; el tipo de
identificacion previa entre los nifios cons-
tituye un componente esencial en el do-
lor del nifio.

En la actualidad, con las caracterfsti-
cas de las familias de hoy dia, con uno o
dos hijos de media, la muerte de un her-
mano resulta més devastadora que antes
ya que la muerte de un hijo deja al otro en
calidad de hijo tinico o casi. Ademds, si
nuestra identidad est4 entrelazada con un
solo hermano, ésta puede dislocarse ante
la pérdida de éste, ante la falta del «otro»
para continuar con su proceso de identi-
dad; el que pervive puede quedar real-
mente despojado ya que sélo cuenta con
el «fantasma» del hermano muerto como
comparfiero para conseguir su propia de-
finicién personal.

A veces, los hijos supervivientes se
vuelven el centro de maniobras incons-
cientes disefiadas para aliviar los senti-
mientos de culpa de los padres y se usan
como una manera de controlar mejor el
destino.

Pasos para una adecuada elaboracion del

duelo en la infancia

Existen una serie de factores que fa-
cilitardn que el duelo en la infancia se dé
o no de manera que se observe una ade-
cuada elaboracién que no repercuta, o lo
haga minimamente, en el futuro de este
nifio.

Estos factores van a depender de la ca-
pacidad de los padres para comunicarse
con los hijos, para expresar el sufrimiento
de la pérdida, para «permitir» que se ex-
prese por todos los miembros de la fami-
lia, de la propia edad del nifio, de la rela-
cién con el hermano muerto... de todos es-
tos factores dependerd que el hermano,
que los hermanos sobrevivientes, elaboren
el duelo de forma que no les repercuta en
su vida adulta de forma patoldgica.

Cinco puntos a recordar:

1. Alos nifios se les debe «dar permiso»
para expresar el dolor a través de vi-
venciar la expresién de dolor de los
propios padres.

2. Se les debe hablar y dejar hablar so-
bre la muerte, el adulto debe identifi-
car cudndo detrds de no hablar por no
hacer sufrir a los nifios hay una impo-
sibilidad para hacerlo por el propio su-
frimiento que genera.

3. Se les debe informar de la realidad con
un lenguaje claro, conciso e inteligi-
ble... incluida la expresién de dolor.

4. Recordarles que la muerte no es la «re-
alizacién de los malos deseos» ni «el
castigo por haber sido malo».
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Se les debe permitir «vencer el duelo»
teniendo en cuenta que los senti-
mientos de pena, de abandono y de
culpa formardn parte de él.

Tres formas de duelos no resueltos en los
padres y su repercusion en los hijos vivos

Silencio y reserva. Algunas familias
imponen a sus miembros una regla de
silencio no dicha, no se permite hablar
de lo que ha sucedido, del hermano
fallecido... Aprenden de sus padres he-
ridos y dolidos que evocar al hermano
que se fue puede ser un acto de des-
lealtad o una traicién, se debe sofocar
o suprimir la tristeza , la ira o los re-
cuerdos felices. Si no se puede hablar
de mi hermano, ¢serd que he come-
tido algin error? Nunca podrd en-
frentarse plenamente la pérdida por-
que estd prohibido hablar nada sobre
el que se fue.

Sobreproteccion y favoritismo. El
miedo a perder a otro de sus hijos pue-
de dominar la vida de estos padres de
forma consciente o inconsciente, vol-
viéndose claramente sobreprotectores
. La tarea de vivir acaba siendo una lu-
cha constante de escapar de la enfer-
medad y de la muerte...jno es extrafio
que los hijos se vuelvan temerosos, in-
seguros y timidos! Pueden también in-
tentar librarse del espectro del her-
mano con reaccién contrafébicas del
tipo de demostrarse invulnerable des-
afiando todo tipo de riesgos y peligros,
situacion ésta propia de adolescentes

c. Reemplazo y sustitucion. Los padres

pueden designar a uno de sus hijos co-
mo la encarnacién del que ya no estéd
y le darén la misién de recoger la an-
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torcha de este tltimo. Algunos nifios
son concebidos ya con esta misién de
sustituir al que ya no estd: desde que
nace su identidad est4 ligada a la del
hermano muerto, tiene que cargar con
las dos identidades, siendo una de ellas
la de un mito para los padres. Se esta-
blece asi una relacién con el hermano
muerto que puede llegar a ser un pe-
so insoportable que conduce a la con-
fusién de la propia identidad y a sin-
tomas de fracaso.
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17. Aspectos psicologicos implicados en la
muerte subita. Funciones de las

asociaciones

P. Villegas Resa

Presidenta de la asociacién de padres APMSLM (Asociacién para la Prevencién de la

Muerte Suibita del Lactante en Madrid)

Cualquier pérdida de un ser querido
produce sufrimiento y dolor, pero la muer-
te de un hijo es la mas dificil de asumir. Va
contra natura. Es natural perder a nues-
tros padres, pero a un hijo...

No obstante, si hay una enfermedad
previa, los padres, de algiin modo, se pre-
paran para el fatal desenlace. Si ha sido un
accidente, al menos hay una causa. El pro-
blema que presenta la muerte stbita es
que, ante lo imprevisible del suceso, los
padres no lo pueden comprender.

Hace treinta afios no se planificaba la
natalidad. Por cuestiones religiosas o so-
ciales, era normal tener hijos sin necesidad
de planificarlos. Igualmente era demasia-
do habitual el fallecimiento de bebés o de
las madres en el parto. Enfermedades que
hoy se solucionan con medicamentos o con
una sencilla intervencion quirdrgica, eran
mortales y se aceptaban como inevitables.

Nadie se cuestionaba si hubiera sido
posible evitarlo. Quiza por las dificiles con-
diciones sociales habfa otros problemas
que requerfan ser atendidos dia a dfa y la
muerte se asumia de una forma mucho
m4s natural.

Cuando falleci6 mi hijo Pablo, una se-
fiora de mi pueblo natal me llamé para dar-
me dnimos y, a pesar de la estrecha relacién
familiar que tenfamos, yo desconocia que

habia perdido a sus dos primeros hijos. He
pensado en muchas ocasiones en sus pala-
bras: «Cuando perdsi al primero, con dos
meses, lloré mucho viendo su cuna vacia,
pero en casi todas las familias se habia muer-
to algiin hijo. Cuando perdi al segundo, con
cuatro meses, después de unas fiebres, pen-
sé que Dios no queria que yo tuviera hijos
y me consolé. Cuando tuve el tercero y cre-
cié sano, “olvidé” a mis hijos muertos. Sin
embargo ahora que tengo nietos pienso cons-
tantemente en ellos y en si de alguna forma
hubiéramos podido evitar sus muertes. An-
tes nos tomdbamos las cosas de otra forma.
Es ahora, después de treinta y cinco afios,
cuando me siento culpable y me atormen-
ta desconocer la causa. Es ahora cuando
pienso en qué les podia haber pasado a mis
otros dos hijos o puede pasarle a mis nietos.
Yo me consolaba pensando que antes no ha-
bia tantos adelantos como hoy, por eso me
he quedado de piedra al saber lo de tu hijo.
Imagino cdmo debes estar porque si me hu-
biese pasado ahora, o le pasara a mis hi-
jos, me volveria loca».

Efectivamente, hoy, la decision de te-
ner o no un hijo es muy meditada y cuan-
do decidimos tenerlo nos preparamos fi-
sica y psiquicamente para ello. De acuer-
do con nuestras posibilidades, intenta-
mos cambiar a una vivienda con el espa-
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cio suficiente y méds adecuada; cambia-
mos a un vehiculo mds seguro; acomo-
damos nuestros trabajos para asegurar-
nos el tiempo suficiente de cuidar a nues-
tro bebé, solicitamos reducciones de jor-
nada o incluso cambiamos de trabajo; nos
realizamos pruebas médicas previas pa-
ra evitar problemas, comenzamos a lle-
var una vida lo mds sana posible... Des-
de el momento en que tomamos la de-
cisién de ser padres, todo acto que reali-
zamos estd condicionado por el futuro y
deseado bebé.

Los padres, ilusionados, comenzamos a to-
mar las primeras decisiones respecto al bebé te-
niendo ya en cuenta cosas como el tipo de edu-
caci6én que deseamos; o escogiendo el nombre
con el mayor cuidado, teniendo en cuenta, in-
cluso, la concordancia con los apellidos para evi-
tar juegos de palabras o burlas en el colegio. Nos
intentamos anticipar a todas las situaciones que
se le puedan plantear a nuestro hijo alo largo de
su vida, para actuar lo mejor posible en cada mo-
mento.

El bebé nace, todo ha salido perfecta-
mente. Nuestro hijo se desarrolla com-
pletamente sano. Ya se han cumplido los
primeros proyectos y las primeras ilusio-
nes generando muchas mds. Pero de pron-
to, cuando sentimos que nuestro hijo ya
nos reconoce y nos regala con sus prime-
ras sonrisas, cuando se acabaron los «c6-
licos del lactante»..., una mafiana nos en-
contramos al bebé muerto en la cuna.

El dolor de los padres no es mayor del
que pierde a su hijo después de una larga
enfermedad, pero la sorpresa ante lo in-
esperado produce sentimientos violentos,
contradictorios, imposibles de definir con
exactitud.

La muerte stbita no se lleva sélo a tu
hijo, se lleva tu vida. Meses, incluso afios
prepardndote para esa paternidad res-
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ponsable, proyectos de todo un futuro, ilu-
siones y esperanzas. Sin avisar.

Los padres necesitan saber lo que ha
ocurrido: hoy esto no sucede sin una cau-
sa. Algo se le escapé a los médicos, algo le
sent6 mal al bebé... jAlguna «causa» debe
haber! Sin embargo la autopsia dice que
no se encontré ninguna.

Esto desconcierta ain mds a la familia
afectada y finalmente aparecen los senti-
mientos de culpabilidad: no he cuidado bien
a mi hijo, no he sabido ver que algo iba mal,
deberfa haberlo llevado al pediatra...

Si los padres no conciben que su hijo
haya muerto sin ninguna causa, gran par-
te de la sociedad piensa de igual forma.
Esto, junto con la intervencién de la poli-
cfa y jueces, afianza ain mds el sentimiento
de culpabilidad en los padres.

No es extrafio, pues, que el duelo de
la familia que sufre una muerte sibita ten-
ga unas caracteristicas particulares.

ASPECTOS PSICOLOGICOS IMPLICADOS EN
LA MUERTE SUBITA

Segitin el psiquiatra Kiibler-Ross, el
duelo pasa por las siguientes fases: nega-
cion, ira, negociacion, depresio’n y acep-
tacion, aunque no necesariamente al mis-
mo tiempo ni al mismo ritmo.

Esto es lo ideal para superar satisfac-
toriamente la muerte de un hijo, pero son
muchos los factores que ayudan a que los
afectados se queden en alguna de las fa-
ses intermedias, dificultando la supera-
cion.

Mi hijo muri6 en julio de 1997 y la aso-
ciaci6én logramos formarla en enero de
1999. A lo largo de estos afios he conoci-
do a casi trescientas familias afectadas por
el sindrome de la muerte stbita del lac-
tante, unos porque han perdido a su hi-



jo, otros porque estuvieron a punto de per-
derlo aunque felizmente pudo ser reani-
mado. La reaccién de estas familias varia
segun sus creencias, preparacion, entor-
no social..., pero todos los afectados pre-
sentamos un patrén comin.

SENTIMIENTOS DE LA MADRE

Miedo: a que se repita en hijos poste-
riores o en hijos anteriores cuando los hay:
«si mi hijo ha muerto sin ninguna causa,
dquién me asegura que no va a morir el
mayor?».

Ira: ;por qué a mi hijo?; ;por qué el
pediatra no lo detect6 ayer en la visita co-
tidiana?; o ¢qué saben los demads lo que
siento?

Vacio: dentro de uno mismo, debido
a la pérdida de amor, suefios, ilusiones y
proyectos; en el hogar, jde tantos espacios
que se prepararon para €l!

Soledad: no somos capaces de expre-
sar nuestros sentimientos y los demés tam-
poco parecen ser capaces de entenderlos.

Culpabilidad: porque crees que de-
berias haberlo detectado; porque pien-
sas que has hecho algo mal, bien durante
el embarazo o en los cuidados que has pro-
digado al bebé; pero también se siente cul-
pabilidad por los sentimientos contradic-
torios. Quizé por algiin mecanismo de de-
fensa, nuestra mente intenta encontrar al-
gtin punto positivo, algo que nos libere de
la angustia de esos momentos, es como
cuando hay que tomar una decisién y se
ponen las cosas positivas y las negativas en
una balanza, entonces, lo tinico positivo
que se puede encontrar es que ya se aca-
baron las malas noches o cosas similares,
lo que hace que inmediatamente la ma-
dre y/o el padre se sientan como un ser
monstruoso y egoista por ser capaz de pen-

sar algo semejante, siendo atin mayor que
antes la angustia y el sentimiento de cul-
pa.

«Masoquismo»: deseas estar muerta, pe-
ro no placidamente, sientes necesidad de sufrir,
de que te sucedan cosas malas. Una madre me
confesaba que cuando estaba realizando la de-
claracién en la comisarfa, deseaba que la cul-
paran a ella. Para nosotros, todo sufrimiento es
poco para «pagar» la muerte de nuestro hijo.

Superproteccion hacia el resto de
la familia: «si mi hijo ha muerto sin cau-
sa alguna, puede suceder cualquier cosa».
Se cuida en exceso al cényuge en todos los
aspectos de la vida cotidiana, cualquier tar-
danza puede provocar un ataque de his-
teria por el miedo a que algo haya suce-
dido; pero esta superproteccién es atin més
exagerada en los otros hijos, pudiendo cau-
sar retrasos y problemas en el desarrollo
normal de éstos. Una madre, a la que unas
amigas «regafiaban» por la angustia que
mostraba ante sus hijos, les contest6 algo
que resume perfectamente el sentimien-
to de los padres afectados: «Vosotras vais
a comprobar que vuestros hijos duermen
o estdn tapados, yo voy a comprobar si mis
hijos respiran». Otra madre afectada, con
una hija que ahora tiene dieciocho afios,
confiesa que sigue comprobando la respi-
racién de su hija todas las noches.

SENTIMIENTOS DEL PADRE

Los padres quizé lo viven con menos
virulencia debido a que atin no habfan cre-
ado un vinculo con el bebé tan fuerte co-
mo la madre, pero generalmente los sen-
timientos son los mismos ya que igual-
mente se han ido todos los proyectos e ilu-
siones, ese hijo lo deseaba igual que la ma-
dre y el vacio es el mismo. Pero también
se siente culpable por haber fallado en su
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papel protector y cree que hubiera podi-
do evitarlo. Por otro lado, si en algtin mo-
mento tuvo algin sentimiento de rechazo
hacia el bebé, si le «<molesté» que el be-
bé llorara por las noches, o sintiera que
desde que naci6, él habia quedado aisla-
do, ahora se castiga a si mismo por todos
esos sentimientos. También siente que fra-
casa en el papel de protector con respec-
to a la madre: él no es capaz de proteger-
la del sufrimiento. Teme no poder prote-
ger a sus otros hijos.

SENTIMIENTOS DE LOS HERMANOS

Por supuesto, dependerd de la edad
de los nifios y del momento y la forma en
que se han enterado. El nifio que esta pre-
sente en el momento de encontrar al be-
bé muerto y vive los gritos, la angustia e
histeria de los padres, tendra distintos sen-
timientos que el nifio al que se lo expli-
can de una forma controlada.

De cualquier forma, algunos nifios
sienten miedo de que a ellos o a sus pa-
dres les suceda lo mismo que a su herma-
no. Otros, avivado por algunos cuentos e
historias infantiles, pueden imaginar que
han sido sus padres quienes han castiga-
do al bebé. En ocasiones, sienten que aho-
ra son ellos los que deben alegrar a sus pa-
dres a los que ven abatidos. Si en algin
momento sintieron celos de su hermano
y desearon que desapareciera, ahora cre-
en que su fantasia se ha realizado y que él
es el responsable de que su hermano ha-
ya muerto, por lo tanto, responsable del
sufrimiento de sus padres.

SENTIMIENTOS SOCIALES
Algunos amigos, familiares, vecinos,
compariieros de trabajo intentan consolar-
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tey utilizan expresiones como «janima-
te, eres joven y puedes tener mds hijos!»
o «Dios lo necesitarfa en el cielo»... Lo ha-
cen con su mejor intencién pero, lejos de
consuelo, producen una ira violenta hacia
los demas y el pensamiento de que «es
muy fécil decirlo cuando no se ha pasado
por ello» o que hablan de tu hijo como si
fuese un objeto que se puede reemplazar;
otros no saben qué decir a los padres afec-
tados, temen entristecerlos si les hablan
abiertamente de su hijo, o que se ofendan
si les hablan de temas mas livianos. Pero
todos se sienten «incémodos» ante unos

padres que han perdido a su hijo.

SENTIMIENTOS ANTE UN NUEVO
EMBARAZO, ANTE OTRO HIJO

El simple pensamiento ya causa terror
en los padres y es aqui donde se mezclan
los sentimientos mas contradictorios: la
tristeza, la alegrfa, la esperanza, el miedo,
la culpabilidad.

Este embarazo s6lo se comunica a los
mis allegados y lo mas tarde posible, por-
que no se desea ninguna felicitacién. Es-
tas hacen recordar cudnto dolia ofr: jeres
joven y puedes tener mas! Parece que les
estds dando la razén, estds sustituyendo
atu hijo por otro. Entonces se es cons-
ciente de que el hijo que llevas en tu vien-
tre debe tener una madre contenta, que
se cuide y, cuando nazca, el bebé se me-
rece el mismo carifio y la misma alegria
que cualquier nifio. Por supuesto, apare-
ce la culpabilidad por el «<nuevo» hijo y
la sensacién de que engendrarlo ha sido
un error. Te esfuerzas en que sea un em-
barazo normal e intentas preparar su lle-
gada como lo hiciste anteriormente. Lle-
gas a ilusionarte, deseas comprar cosas a
tu hijo, buscas nombre, pero sélo en la so-



ledad de la pareja se habla con «alegria»
del embarazo. Es como si nos avergon-
zdramos de mostrarla en publico, temes
que crean que ya has olvidado. No obs-
tante, cuando se cree que ya se ha supe-
rado un poco, vuelven a aparecer otra vez
la tristeza, la culpabilidad y el miedo. Y
con todo ello, la angustia. La familia mas
cercana, como padres y hermanos, te ob-
servan constantemente para ver tu estado
de 4nimo. Otra madre nos contaba: «si te
ven contenta, ellos estdn contentos, pero
si te ven en un mal dia, los descubres a
ellos llorando y angustiados, lo que hace
que seas ti quien consuele a los demds, te
ves obligado a fingir constantemente pa-
ra que, asi, tu propia carga sea algo més li-
ger a».

Afortunadamente, cuando nace el nue-
vo hijo, con él renace una nueva esperan-
za 'y, aunque atin quedan muchas cosas
que superar, la etapa mds dificil del due-
lo ya se ha superado de una forma «sana».

Sin embargo, son muchas las familias
que se quedan en la negacion, prefieren
no pensar ni en lo que ha ocurrido ni en
lo que puede ocurrir. Vuelven a tener otro
hijo y no desean ni oir hablar de la moni-
torizacién o cuidados especiales.

Otras quedan en la fase de la depre-
sién. Muchas de éstas no vuelven a inten-
tar la paternidad; otras la buscan incesan-
temente para sustituir al bebé fallecido. Si
tienen otro hijo del mismo sexo le ponen
el mismo nombre y se engafian a si mis-
mos pensando que nada ha sucedido. Si
tienen un hijo de otro sexo buscan suce-
sivos embarazos, buscan el sustituto. Una
madre de Alicante, que perdié a su primer
hijo varén, tenia cinco hijas cuando la co-
noci, ahora tiene siete y todas chicas. En
la carta en que me comunicaba su dlti-
mo embarazo, me preguntaba si yo crefa

que ella estaba loca; otra madre de Ex-
tremadura, que perdié a su segundo hijo
hace cinco afios, sumida en una gran de-
presion, no deja insistentemente de pen-
sar en él. Tuvo dos hijos més a los que se
siente incapaz de atender. Asegura que
ella no puede ir al parque, ni al cine, que
no lleva a sus hijos a los cumpleafios de
sus amigos, no celebra las fiestas, no atien-
de el teléfono y sélo se comunica por car-
ta... cuando se siente con fuerzas. Sin em-
bargo ha vuelto a quedarse embarazada.

Relacion de pareja después de la muerte
subita de un hijo

En muchas ocasiones los padres no
piensan igual, uno necesita hablar y otro
prefiere no hacerlo. Uno necesita otro hi-
joy el otro no, uno se sumerge en una de-
presion y el otro en su trabajo o en los
otros hijos, o en ir constantemente al ce-
menterio. Estas diferencias hacen que sur-
jan problemas entre la pareja y, en muchas
ocasiones, estos matrimonios terminan en
divorcios.

Sélo cuando se acepta, se asume el he-
cho, puede comenzar a superarse. Es im-
portante que los padres hablen de sus sen-
timientos, ya que segtin sean verbalizados
éstos, podrén aparecer otros nuevos mas
positivos. La manifestacién verbal es la
mejor forma de asumir lo sucedido. No se
trata de olvidar, eso es imposible, por lo
que intentarlo es un gran error. La mayo-
ria de los padres afectados que lo hemos
superado incluimos a nuestro hijo falleci-
do en nuestras conversaciones sobre los
hijos, sobre los embarazos o partos, en
nuestro drbol genealégico, recordamos
(abiertamente) «sus fechas» significativas,
tenemos sus fotos a la vista. Hemos llega-
do a poder hablar con naturalidad de él
aunque, a pesar de los afios que pasen, en

167



ocasiones se tenga necesidad de llorar sin-
tiéndolo todo muy cercano.

FUNCIONES DE LAS ASOCIACIONES

La muerte stbita, hoy por hoy, sigue
siendo un tema tabii para la sociedad. Los
médicos explican la situacién real, los da-
tos que se conocen, las cifras, pero a ellos
no les podemos expresar nuestros senti-
mientos. En la mayorfa de las ocasiones
tampoco podemos expresirselos a nuestros
amigos o familiares y, sin embargo, la me-
jor forma de salir adelante es hablar. Los
primeros meses después de la muerte de
mi hijo Pablo, todos los sentimientos esta-
ban dentro de un «globo» de soledad. Te-
niamos necesidad de contactar con per-
sonas que hubieran pasado por lo mismo y
nos pareci6 increible que en Madrid no
existiera ninguna asociacion al respecto, las
hay de enfermedades graves, de enferme-
dades extrafas, de problemas sociales y de
todo tipo de minusvalias, ademés de aso-
ciaciones ltdicas de todo tipo, pero ningu-
na habia relacionada con la muerte sdbita,
| y supone la mayor causa de mortalidad in-
fantil entre el segundo mes y el primer afio
de vida en los paises desarrollados!

En honor a nuestro hijo Pablo, o qui-
z4 como nuestra penitencia, quizd por lle-
nar el vacio que nos dej(’), 0 quizd porque
en nuestras mentes estaba el pensamien-
to de otro hijo y, por lo tanto, el miedo a
que volviera a suceder, quizd por todas las
dificultades con las que nos encontramos
cuando sucedi6, o quiza por todo ello, de-
cidimos formarla nosotros. Pero tampoco
era fécil encontrar a afectados que quisie-
ran colaborar. Fue aquf cuando conocimos
a Gloria Alcdntara, presidenta de la Aso-
ciacién Nacer y Vivir, de Murcia. Gracias
a ellos, por fin vimos luz al final del tinel,
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nos renaci6 la esperanza. Nos entendian y

sabfan por lo que estdbamos pasando, con

ellos podiamos llorar, pero también reir y

eso era algo que no habfamos podido ha-

cerlo con nadie hasta aquel momento.

Pudimos sacar a flote todos esos sen-
timientos que nos mortificaban, pero tam-
bién vimos en ellos las bases para recons-
truir nuestra vida. Nos demostraron que
era posible seguir adelante, aunque fuese
por un camino diferente. Nunca podre-
mos agradecerles lo suficiente su ayuda en
los peores momentos, aunque fuese a tra-
vés del hilo telefénico.

Nos animaron a formar la Asociacién
en Madrid y nos orientaron con los esta-
tutos y demds burocracia, pero por nos-
otros mismos era imposible conocer a pa-
dres dispuestos a ello. Necesitamos la ayu-
da de profesionales para reunirnos con
otros padres afectados. En realidad, es en
los profesionales donde est4 la llave para
la creacién de una asociacién de este tipo.
Gracias a ellos logramos unirnos siete fa-
milias afectadas y en enero de 1999 que-
dé fundada nuestra Asociacién.

Nuestro propésito final es erradicar el
sindrome de la muerte sibita, aunque so-
mos conscientes de que hoy es ain una
utopia, pero cada paso que damos nos ha-
ce estar mds cerca de lograrlo. Por ello,
nuestros fines mas inmediatos son:

e Atencion a las familias afectadas.
El escuchar es importante en cualquier
terapia pero, después de las casi tres-
cientas familias afectadas a las que he
conocido, he aprendido que, sélo cuan-
do descubren que lo que a ellos les su-
cede nos sucede también a los demas,
se atreven a verbalizar sus sentimien-
tos. En principio sélo piden informa-
cién y buscan la opinién de algin mé-
dico especialista. Responden muy es-



cuetamente a las preguntas, sin impli-
carse, hasta que algo en la conversa-
ci6n les hace intuir que hemos sido
afectados personalmente. Entonces
comienzan a interesarse por nuestros
sentimientos y con nuestras respues-
tas van descubriendo los suyos. Es ahi
cuando comienzan a hablar, a llorar,
pero sobre todo a comprenderse a si
mismos. Cualquier persona puede
imaginar el sufrimiento de los padres,
pero sélo quienes lo hemos pasado po-
demos conocerlo. Por ello, cuando nos-
otros les damos dnimos para mirar ha-
cia adelante, les reconforta y renace
en ellos la esperanza.

Informacién a toda la sociedad so-
bre este sindrome. Es imprescindi-
ble que toda la sociedad conozca el sin-
drome, para prevenirlo en lo posible y
para comprender y ayudar a los afec-
tados. Adn hay muchas personas que
consideran que es un descuido, y de-
masiadas veces se tiende a relacionar
(o confundir) el sindrome de la muer-
te subita, con el sindrome de Miinch-
haussen.

Informacién a los educadores de
escuelas infantiles. Ellos ignalmen-
te tienen el riesgo de ser afectados y
cuando sucede, también se enfrentan
aun gran drama, tanto personal como
laboral.

Informacién a las matronas y to-
coginecélogos. Dado que existen in-
dicadores de riesgo asociados a la ma-
dre, como abortos previos, anemias,
adiccién al tabaco y falta de cuidados-
controles prenatales, consideramos
que son ellos los primeros que pueden
prever el riesgo del futuro bebé.
También queremos llegar a todos
los pediatras. Son ellos quienes fi-

nalmente tienen la oportunidad de va-
lorar el riesgo en el bebé, pero tam-
bién son ellos quienes primero atien-
den a los padres afectados, por lo que
nos gustarfa llegar a tener su compli-
cidad, tanto para informar a todos los
padres del riesgo que existe, como pa-
ra que los orienten cuando sucede. No
es suficiente que nos digan a los pa-
dres que acostemos al nifio boca arri-
ba, deben explicarnos claramente el
motivo de ello.

Creacion de equipos multidisci-
plinares. Atencién inmediata a las fa-
milias afectadas con psicélogos espe-
cializados y, dado que ante un caso de
muerte sibita se abre un proceso ju-
dicial, creemos fundamental que se
formen equipos, similares a los que
existen para los casos de violaciones
o mujeres maltratadas, en los que los
policias, los jueces, los forenses y pa-
t6logos que intervengan en cada ca-
so, tengan la sensibilidad y el trato
apropiado con los padres afectados, a
la vez que les den toda la informacién
de forma mds personalizada. Los pa-
dres somos los més interesados en co-
nocer la causa de la muerte de nues-
tro hijo pero, demasiadas veces, las
investigaciones se limitan a compro-
bar que no hubo delito y, al ser muer-
te natural, archivan el caso por muer-
te stbita o alegando muerte por pa-
rada cardio-respiratoria, algo que, por
evidente, sigue dejando a los padres
en la misma incertidumbre.
Campaiias informativas y preven-
tivas por parte de autoridades sa-
nitarias. Es la mayor causa de muer-
te en paises desarrollados, por lo que
se deberfa incrementar considerable-
mente el esfuerzo en detectar a todos

169



los nifios que estén en el grupo de ries-

go, monitorizdndolos como medida

preventiva y realizindoles todos los es-
tudios que sean necesarios.

¢ Fomentar la investigacion. Los da-
tos sobre el nimero de fallecidos por
el sindrome de muerte sdbita (en Es-
paiia son entre 370 y 550 bebés al afio),

unidos a la baja natalidad, hacen im-

prescindible la investigacién sobre el

sindrome.

¢ Universalizar los cursos de prime-
ros auxilios. Consideramos necesa-
rio que se fomenten los conocimien-
tos de primeros auxilios entre toda la
poblacién, incluso desde la escuela. No
obstante lo consideramos imprescin-
dible para que los educadores y los pa-
dres sepamos actuar, si no para salvar
al nifio (o a cualquier otra persona), al

Menos para no empeorar las situacio-

nes ante cualquier accidente, no sélo

ante una muerte stbita. Consideramos
que un buen momento para impartir
estos conocimientos a los padres es en
el curso de preparacion al parto que,
contrariamente a quienes creen que
alarma a los padres, nosotros conside-
ramos que da mucha mds seguridad.

¢ Especializacion de psicélogos y psi-
quiatras ya que, debido a la peculia-
ridad de las consecuencias en los pa-
dres afectados por la MS de un hijo,
métodos que sirven para otros casos
de muertes traumaticas de familiares,
no sirven para éste.

Gracias a la ayuda desinteresada de la
imprenta Jacaryan y de la Consejeria de
Sanidad de la Comunidad de Madrid, pu-
dimos comenzar nuestra primera campa-
fia informativa, que dirigimos a los pedia-
tras, ginec6logos, enfermeras, matronas,
psicélogos y asistentes sociales de todos
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los ambulatorios, centros de salud y hos-
pitales de la Comunidad de Madrid. Les
adjuntamos varios folletos y tripticos y les
invitamos a nuestra presentacién oficial,
la cual pudimos llevar a cabo con la ayu-
da, una vez mds, de la Consejerfa de Sa-
nidad de la CM. Gracias a los medios de
comunicacién pudimos llegar a toda la po-
blacién de Espafia. Desde entonces, he-
mos colaborado con muchas revistas es-
pecializadas en el cuidado de los nifios, en
programas de television, de radio y en re-
vistas de Internet, ademads de atender te-
lefénicamente a muchas familias.

Hemos organizado cursillos de pri-
meros auxilios pediatricos, con teoria 'y
préctica, en colaboracién con Cruz Roja
Espafiola y con SAMUR, los cuales, se-
gtin la opini6n de los asistentes, han sido
todo un éxito.

El pasado afio, realizamos otra cam-
pafia informativa dirigida a las escuelas in-
fantiles y jardines de infancia de Madrid,
también subvencionada por la Consejerfa
de Sanidad de nuestra Comunidad. En ella,
enviamos nuestros folletos y tripticos, ade-
més de unos folletos de la campafia «Pon-
le a dormir boca arriba», e impartimos se-
siones informativas en sus centros a los que
lo solicitaron. Dicha campafia nos dejé de
manifiesto una vez mds el gran desconoci-
miento que existe respecto al SMSL. Pe-
ro lo mds significativo, fue que de los 525
centros a los que nos dirigimos, sélo reci-
bimos respuesta solicitando mds informa-
cién de 23. La directora de uno de los cen-
tros nos confes6 que en el primer mo-
mento tir6 a la papelera nuestro sobre, pre-
feria no pensar en ello, cambi6 de idea y
nos llamé, pero se negaba a poner los car-
teles informativos a la vista de los padres
por miedo a su reaccién. Otros centros, sin
embargo, nos pedian que también estu-



vieran presentes los padres de los nifios,
alo que accedimos encantados. Pero en el
centro que mds padres asistieron fueron
cuatroy en la mayorfa no asistié ninguno
a pesar de haber sido invitados todos.

No obstante fuimos invitados a parti-
cipar en la VI Jornadas Técnicas de «La
Salud en los Centros Infantiles», como po-
nentes en una mesa redonda sobre la
muerte subita, que organizé6 ACEIM (Aso-
ciacién de Centros de Educacién Infantil
de Madrid), en colaboracién con las Con-
sejerias de Educacién y Sanidad de la Co-
munidad de Madrid, el Ayuntamiento y el
Ministerio de Sanidad, y en la que la asis-
tencia de educadores fue todo un éxito.

También abrimos una pdgina web,
donde la mayorfa de los correos que reci-
bimos son, sobre todo, de afectados de pa-
ises latinoamericanos, pero nos sorpren-
de que muy pocos espafioles.

Asistimos a la reunién administrativa
anual del Grupo de Trabajo para el Es-
tudio de la Muerte Stibita Infantil, que se
celebré durante el IV Simposium Nacio-
nal sobre Muerte Stubita del Lactante, en
Tenerife, en junio del 2000. Alli nos que-
d6 de manifiesto que no hay soluciones a
corto plazo, pero comprendimos el es-
fuerzo que realizan muchos profesionales,
sin que les aporte ningtin beneficio pro-
pio y a pesar de las dificultades con las que
se enfrentan. Esto es algo que a nosotros,
como afectados, agradecemos y nos da es-
peranza. Por ello, desde nuestra Asocia-
ci6n también se lo trasmitimos a los pa-
dres afectados que se ponen en contacto
con nosotros. Quiero aprovechar esta oca-
sién para agradecerles a todos este es-
fuerzo, sobre todo al Grupo de Trabajo pa-
ra el Estudio y Prevencién de la Muerte
Stbita Infantil de la AEP por la labor que
realizan con todos los padres que acuden

a ellos angustiados. También les animo a
que contintien con su labor de ayudar a
formar m4s asociaciones en sus regiones
ofreciéndoles nuestra colaboracién en lo
que necesiten.

La Consejeria de Sanidad de la Co-
munidad de Madrid, celebra anualmente
la Feria de Ayuda Mutua y Salud, en las
que hemos participado estos afos, lo que
nos ha permitido darnos a conocer y trans-
mitir m4s informacién sobre el sindrome.

MONITORIZACION. OPINION DE LOS
PADRES AFECTADOS

Hay opiniones diferenciadas sobre la
monitorizacién. Muchos especialistas con-
sideran que crea una dependencia exce-
siva y ansiedad en los padres y no puede
evitar por si mismo la muerte de un be-
bé. También hay quien asegura que los
bebés monitorizados tienen un retraso en
su desarrollo psicomotor.

Nosotros, como padres que lo hemos
utilizado, estamos en completo desacuer-
do con estas opiniones; por el contrario,
consideramos que, gracias al monitor, es
posible tratar a nuestro hijo como a un ni-
fio normal, sin necesidad de despertarlo
constantemente para comprobar que vi-
ve. Es cierto que al principio a todos nos
han asustado sus alarmas, pero ya en la pri-
mera semana nos acostumbramos a él y
hemos podido hacer algo que nos parecia
imposible volver a hacer: DORMIR (con
los beneficios que ello conlleva). Gracias
a ello, hemos tenido humor para jugar con
nuestros bebés y estimularlos en sus ho-
ras de vigilia como a cualquier otro hijo.
Y respecto a la dependencia que nos crea,
es l6gico que, existiendo alarmas y sin re-
alizar ningin estudio al nifio, los padres
nos neguemos a la retirada del monitor;
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sin embargo, cuando no hay alarmas y al
nifio le realizan un estudio previo a la re-
tirada del monitor, esa angustia no exis-
te. Hay miedo, si, pero ese miedo nos
acomparfiard siempre y no es causado por
la retirada del monitor. Sabemos que el
monitor por sf mismo no salva, pero avi-
sa, lo que permite que podamos actuar a
tiempo, por lo que a los padres se les de-
be ensefiar a realizar correctamente una
RCP, y ambas cosas juntas, si pueden sal-
var la vida del bebé.

Desde el afio 97 en que murié mi hi-
jo Pablo, hasta hoy, afortunadamente las
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cosas han cambiado mucho: la sociedad
conoce cada vez mds la existencia del sin-
drome; se realizan més autopsias; se mo-
nitoriza més y son menos los bebés acos-
tados boca abajo y la Asociacién Espafio-
la de Pediatria lanzé la campafia informa-
tiva del Grupo de Trabajo para el Estudio
de la Muerte Stubita «Ponle a dormir bo-
ca arriba». En nuestra Asociacion, a los pa-
dres afectados que llevamos afios luchan-
do, nos gusta creer que nuestro esfuerzo
ha tenido mucho que ver en estos peque-
fios, pero a la vez grandes, avances, y eso
nos anima a seguir adelante.
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INTRODUCCION

La muerte de un nifio siempre supone
una dificil pérdida para la familia y la so-
ciedad en su conjunto, pero cuando esta
muerte es inesperada (por SMSL) se hace
especialmente dificil debido al sentimien-
to de impotencia y fracaso que conlleva. El
sindrome de muerte sibita del lactante
(SMSL) es, en muchos pafses occidentales,
la primera causa de muerte en el primer
afio de vida, aproximandose su incidencia
a dos muertes por 1.000 nacidos vivos®.

Ante este importante problema sa-
nitario y social, cuyas causas estdn todavia
por aclararse, sélo podemos extraer la ne-
cesidad de prevencién y educacién para
eliminar conceptos erroneos y tratar de
disminuir su incidencia, labor en la que la
enfermera debe participar activamente(?.

La enfermeria forma parte del escena-
rio donde se producen las iniciativas de sa-
lud m4s importantes, ocupando una com-
pleja posicion en la asistencia sanitaria y en
la sociedad; el reto consiste en definir los re-
quisitos necesarios para que como colectivo
puedan desarrollar su potencial en la asis-
tencia a otras personas 'y mas concretamen-
te al nifio y su familia. En un estudio® rea-
lizado en Murcia a profesionales de enfer-
merfa sobre SMSL, se pone de manifiesto

la disposicién de los enfermeros a colaborar
en la deteccién y en el cuidado del lactante
candidato a la muerte stbita, pero también
se detecta una falta de conocimientos e in-
formacién sobre este problema. De todo ello
se deriva la necesidad de una buena forma-
ci6n tanto de pregrado como de postgrado
en torno al tema, asi como de la consecucién
de la especialidad de enfermerfa infantil re-
gulada por Orden Ministerial de 3 de julio
de 1987 (BOE 7 de agosto de 1987).

Otro aspecto que consideramos rele-
vante para la prevencién y disminucién de
la incidencia de casos de SMSL es el des-
arrollo de un programa o subprograma de
prevencién de SMSL, de carédcter educa-
tivo y enmarcado en el programa de aten-
ci6én al nifo sano, en el que se especifique
la aportacién del profesional de enfermerfa
en la deteccién, cuidados y asistencia de los
nifios y las familias afectadas por el SMSL.

PROPUESTA DE PROGRAMA DE
PREVENCION DEL SMSL

Contexto sanitario de aplicacion del
programa

Para lograr el objetivo que nos propo-
nemos con la futura aplicacién de esta pro-
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puesta educativa y conseguir una mayor
efectividad en las actuaciones enfermeras,
evitando la duplicacién de trabajos que
pudieran tener previstos otros programas,
consideramos légico adaptar nuestro pro-
yecto educativo a las estructuras del Mi-
nisterio de Sanidad.

En la organizacién de los sistemas sa-
nitarios, se manifiesta una nueva orien-
tacién del sistema hacia la promocién de
la salud, y prevencién de enfermedades,
superando un tradicional modelo asis-
tencial; para ello se ha estructurado en
dos niveles de atenci6n: atencién prima-
ria en salud y atencién hospitalaria que
confluyen en una estructura de gestién
denominada drea de salud, que se consi-
dera como elemento fundamental del Sis-
tema Nacional de Salud. Entre sus prin-
cipales actuaciones se encuentran des-
arrollar la educacién para la salud sobre
los distintos aspectos relacionados con los
estilos de vida en general. Asimismo, con
el objeto de maximizar la operatividad y
eficacia de los servicios sanitarios a nivel
primario, la Ley General de Sanidad es-
tablece la division de las 4reas de salud
en las zonas bésicas de salud. Estas se de-
finen como el marco territorial de la aten-
cién primaria de salud donde desarrollan
las actividades sanitarias los centros de
salud. Los equipos de atencién primaria
(EAP) trabajan en estas zonas de salud
para la accesibilidad a los servicios de sa-
lud tales como: medicina general y en-
fermerfa, atencién urgente, fisioterapia
y hospital de referencia.

Corresponde, por tanto, a los equipos
de atencién primaria (EAP) brindar entre
otras funciones, la educacién para la sa-
lud. Esto facilita la elaboracién, ejecuciéon
y evaluacién de programas educativos en
torno a los temas de interés para la co-
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munidad. En este contexto se desarrolla
el programa de Atenci6n al Nifio Sano,
dentro del cual se desarrollaria nuestra
propuesta sirviendo de marco del sub-
programa de prevencién del sindrome de
muerte stibita del lactante. No obstante,
aunque el programa se desarrolle en la
atencién primaria de salud, para que re-
sulte eficaz, precisa tanto de la interven-
cién del nivel primario como del especia-
lizado, actuando ambos de manera coor-
dinada y en estrecha colaboracién.

Asimismo, no podemos obviar la inti-
ma interconexién entre el programa de
atencion al nifio y el programa de la mujer
que hace que en ocasiones se hable de pro-
grama materno-infantil. Hemos de ser cons-
cientes de que para una atencion integral
al nifio, tanto la mujer como su familia de-
ben conocer los componentes del embara-
20 sano, y las estrategias de afrontamiento
exitoso de los desafios de la crianza. Segin
el nuevo modelo de trabajo, la educacién
de los miembros de la familia debe co-
menzar antes del embarazo y continuar du-
rante todo el periodo del postparto.

Métodos y tipos de aprendizaje generales
La reflexién sobre qué modelo de
educacién para la salud es el mds ade-
cuado e idéneo para cumplir ciertos ob-
jetivos, hace surgir aqui la necesidad de
elegir entre los dos modelos de progra-
macién de educacién para la salud; en-
tendiendo la programacién como «la ex-
posicion generalmente por escrito (pro-
yecto) de la distribucidn y orden de las
partes que constituirdn un trabajo, ade-
lantdndonos asi al futuro»®.

En este sentido, la programacién de-
be ser una actividad imprescindible, don-
de hemos de tener cuenta las metas que
deseamos lograr. Sin embargo, esto exi-



ge prudencia ante los intentos de enun-

ciar un modelo general de cambio plani-

ficado en las conductas, capaz de adap-
tarse a las circunstancias.

Si queremos formar y educar a las fa-
milias para prevenir el SMSL, debemos
tener en cuenta el cambio de la conduc-
ta humana. Dada la complejidad de este
hecho, se proponen dos modelos de edu-
cacion para la salud:

I. Programacién de la educacién para la
salud desde un punto de vista tecno-
légico: es aquella en que un experto
que conoce los factores que influyen
sobre la salud y la enfermedad, exhorta
a quien no los conoce.

II. Programacién de la educacién para la
salud cooperativa o entre iguales, lla-
mado también critico participativo:
suele deberse a alguien con una espe-
cial preocupacién por el tema que re-
aliza una cierta planificacién.

La principal diferencia entre el mo-
delo tecnolégico de programacion y el cri-
tico cooperativo o de iguales radica en el
requisito de que la poblacién participe en
una de las fases. En este caso, atendemos
los problemas de salud que en los grupos
sociales forman parte de una trama com-
pleja y dindmica, a la que no puede dar-
se una respuesta lineal y donde las nece-
sidades de los usuarios trascienden los di-
ferentes modelos de servicios sean pri-
marios, secundarios o especializados.

El elemento comun en el desarrollo
de cualquier actividad educativa asisten-
cial sigue siendo el recurso humano cua-
lificado integrado a lo que se le podria lla-
mar «Programa Permanente de Educa-
cién para la Salud» (PPEPS) que consis-
tirfa en la implementacién de actividades
educativas permanentes, elaboradas se-

gin los principales problemas de salud del

grupo social (nifio, mujer en edad repro-

ductiva, adolescente, adultos con necesi-

dades especiales, etc.).

Podriamos considerar que el modelo
de programacién més adecuado en la pro-
puesta que presentamos es la combina-
cién de ambos modelos, el tecnoldgico y
el cooperativo. Por tanto, la presente pro-
puesta ira desarrollindose en la prepara-
cién de contenidos educativos y de activi-
dades pensadas para su desarrollo y asf al-
canzar unos objetivos preestablecidos.

Greean, Rochon® y otros autores se-
fialan los elementos que suelen estar pre-
sentes en este tipo de programacion:

El diagnéstico de la situacién inicial:
e Los fines.

* Los objetivos.

e Las actividades.

* Laejecucion.

e La evaluacién.

Brevemente se detallan cada uno de
ellos:

1. El diagnéstico de la situacién inicial:
se deriva del estudio realizado en las
areas de salud.

2. Los fines: «elevar el nivel de salud de
la comunidad infantil, disminuyendo
la morbimortalidad derivada del pro-
blema de SMSL».

3. Objetivos: se derivan de la propia na-
turaleza del problema y parten de la
politica general de desarrollo y de aten-
cién primaria de salud. Se centran en
aumentar los conocimientos de las ma-
dres y familias, para que puedan afron-
tar la crianza de manera satisfactoria,
reduciendo o minimizando los facto-
res de riesgo del SMSL.

4. Actividades: la Organizacion Mundial
de la Salud recomienda que en esta fa-
se se preste atencién fundamental a la
participacién comunitaria.
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5. Ejecucién: destacar la importancia de
hacer participe a quienes vayan a des-
arrollar la actividad para conseguir su
identificacién con la misma asi como
su adaptaci6n a los recursos y medios
existentes.

6. Evaluaciéon: estos tipos de programa-
cién discurren en paralelo a lo que su-
ponga el proceso general del método
hipotético-deductivo, con el andlisis
de la situaci6n inicial y la formulacién
de objetivos e hipétesis, la interven-
cién y su contraste o evaluacién.

Organizacion del programa

El programa presentado como pro-
puesta educativa de intervencién enfer-
mera para la prevencion del SMSL se ha
dividido en dos grandes bloques en razén
del orden cronolégico de intervencién so-
bre la poblacién a la que va dirigido:

Boque I: atencion prenatal

Es el conjunto de actividades que pro-
fesionales sanitarios, individuos y comu-
nidad realizan para contribuir a la pro-
moci6n de un estado de salud en la mujer
que le permita vivir, junto a su pareja, una
experiencia gozosa de los procesos del em-
barazo, parto y puerperio en los que la
educacién para la salud es una herramienta
fundamental.

Bloque II: atencion postnatal

Se trata del bloque mis extenso, por
tratarse del momento estratégico que se
nos brinda para reforzar los conocimien-
tos, procedimientos y actitudes mostrados
durante el curso del bloque anterior, y del
mismo modo, porque de la correcta in-
tervencién en éste, determinard una res-
puesta mds positiva de la madre y la fa-
milia hacia el mantenimiento de la misma
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en el postparto, y en el caso de futuros par-
tos.

Objetivos del programa
Considerando en todo momento a la

mujer como primer agente de salud, por
la funcién que casi siempre desempefia
como educadora sanitaria en el nicleo fa-
miliar, hemos de entender que para el lo-
gro de nuestro objetivo general, asi como
de los objetivos especificos, éstos deben
materializarse teniendo presente que la
mujer y su familia deben conocer los com-
ponentes del embarazo sano, y las estra-
tegias de afrontamiento exitoso de los des-
afios de la crianza. La educacién de los
miembros de la familia debe comenzar an-
tes del embarazo y continuar durante to-
do el periodo del postparto.

Objetivo general: elevar el nivel de sa-
lud de la comunidad infantil, disminu-
yendo la morbimortalidad derivada del
problema del SMSL.

Este objetivo global y totalizador se
desglosa en los siguientes puntos:

1. Facilitar al personal de salud (equipos
de atenci6n primaria) y en concreto a
los profesionales de enfermeria, in-
formacién de fécil manejo para el des-
arrollo del programa de prevencién
del SMSL.

2. Brindar informacién bésica a las mu-
jeres en los primeros dias del emba-
razo, en el parto y en el puerperio, so-
bre la importancia de las medidas hi-
giénicas para minimizar los riesgos de
SMSL.

3. Incrementar la captacién y segui-
miento de la poblacién infantil, ha-
ciendo hincapié en los grupos de ries-
go.

4. Reducir el ntimero de lactantes con
posibilidad de padecer SMSL.



Estrategias metodoldgicas

La captacién de la mujer embarazada,
y posteriormente del recién nacido, para
la inclusién en nuestra propuesta educa-
tiva de prevencién del SMSL, debe reali-
zarse en el momento del diagndstico po-
sitivo del embarazo a través del EAP que
la remitird a una primera consulta obsté-
trica. Todos cuantos participen en el diag-
néstico del embarazo (médicos/as, enfer-
meros/as, farmacéuticos/as, analistas, etc.),
deben informar y participar de una ma-
nera u otra en la aplicacién del proyecto,
ya que éste se basa fundamentalmente en
una estrategia de trabajo en equipo, don-
de participan también de forma activa los
profesionales del hospital de referencia.

Tras lo anteriormente expuesto, he-
mos de atender a estrategias metodol6-
gicas como la educacién individualizada,
que incluye cada uno de los exdmenes de
salud de la embarazada, en las diferentes
entrevistas que se desarrollan junto a los
controles periédicos, asi como de los di-
ferentes controles del nifio.

De otra parte, es igualmente impor-
tante el empleo de estrategias de educa-
cién en grupo, donde se atiende a la inte-
gracion, en un grupo, de los futuros o ac-
tuales padres, y las interacciones que se
producen en ellos van a facilitar el proce-
so de aprendizaje y desarrollo personal.

Contenidos y actividades del programa

En este apartado presentamos, siguiendo la
estructura anteriormente expuesta, los conteni-
dos necesarios para poder llevar a cabo las acti-
vidades, como medio de intervencién para ob-
tener nuestro objetivo final.

Bloque I: atencion prenatal
En esta primera etapa del programa es im-
portante captar precozmente a la gestante para

incluirla en el protocolo de actuacién, haciendo

hincapié en grupos de educacién maternal. La

atenci6n se llevard a cabo a través del programa
de atenci6n a la mujer, subprograma de atencién
al embarazo y educacién maternal.

La captacién tendri en cuenta en pri-
mer lugar los factores de riesgo materno
€como son:

*  Madres adictas a opidceos, cocaina o
fumadoras.

¢ Edad materna inferior a 20 afios (a ma-
yor edad, menor riesgo).

e Madres solteras.

* Patologia durante el embarazo (posible
hemorragia en el tercer trimestre, ane-
mias, con intervalos entre los mismos y
anestesia o sedaciones en el parto).

* Con pérdida fetal previa.

* Multiparas.

* Escasas visitas prenatales (Tabla I).

Bloque II: atencion postnatal
Este bloque se basa en la captacién

temprana del recién nacido mediante vi-
sita domiciliaria puerperal (5-7 dias de vi-
da) y su inclusién en el programa de aten-
cién al nifio (PAN), para su control y se-
guimiento. En la captacién temprana del
recién nacido se debe hacer hincapié en
los grupos de riesgo:

* EAL (episodio aparentemente letal)
antiguo nearmis o sindrome de muer-
te subita abortada.

¢ Prematuridad de menos de 37 sema-
nas y menos de 2.500 gramos de peso.

* Apgar de menos de 6 a los cinco mi-
nutos de vida.

¢ Necesidad de cuidados intensivos.

¢ Trastornos respiratorios neonatales.

* Displasia broncopulmonar.

* Apnea.

* Gemelaridad-gemelo de SMSL.

e Hermano de SMSL.
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TABLA 1.

Contenidos Actividades

¢ Habitos higiénicos
durante el embarazo

¢ Control y seguimiento de la embarazada haciendo un reforzamiento
verbal sobre la modificacién de los habitos higiénicos en todas las

revisiones que se realizan en esta consulta: a las 6-8 semanas/gestacion,
12/14 semanas, 18/20 semanas, 26 semanas, 30, 34/36, 38, 39 y 40

semanas de gestacién.

Charlas o talleres de educacion para la salud sobre habitos y estilos de

vida sanos, que eviten o disminuyan factores de riesgo y mejoren la
capacidad de resistencia frente al SMSL.

¢ Formacion entorno
al SMSL

Charlas orientadas con el propésito de informar a la poblacién sobre este
problema de salud, pudiéndose realizar a dos niveles, individual y

colectivo, y en atencion primaria de salud y atencién especializada. Los
grupos de educacién maternal son un excelente espacio para la
realizacién de este tipo de actividades.

e Dificultad con la ingestién de ali-
mentos (Tabla II).

Evaluacion del programa

Entendemos la evaluacién del progra-
ma como un proceso dindmico de autoex-
ploracién de las proposiciones planteadas
en el mismo, a partir de los resultados ob-
tenidos tras su aplicacién. Este proceso de
recapacitacién nos permitird emitir juicios
de valor acerca del mismo para, de este
modo, poder abordar las modificaciones
pertinentes que nos permitan la elabora-
cién de nuevas propuestas de accion.

La utilidad de la evaluacién se esta-
blece en relacién a dos aspectos funda-
mentales: de una parte, que los resultados
se produzcan a tiempo, es decir, en el mo-
mento oportuno para que los cambios su-
geridos sean pertinentes y viables y, de otra
parte, que permita responder a la cuestién
acerca del camplimiento de los objetivos
del programa, asf como orientar acerca de
qué partes o aspectos no funcionan.

Por tanto, para llevar a cabo la eva-

178

luacién del programa de prevencién del
SMSL, proponemos como elementos fun-
damentales a tener en cuenta, de un lado,
la participacién de las diversas partes in-
teresadas a lo largo del proceso evaluati-
vo, es decir, enfermeras, matronas, médi-
cos..., y las propias madres con sus res-
pectivas familias y, de otro, sefialar las ra-
zones por las cuales entendemos que de-
ben utilizarse los resultados.
Realizaremos, por tanto, una evalua-
cién formativa o, lo que es lo mismo, con-
tinua, que se desarrollard durante todo el
funcionamiento del programa para asi ob-
tener informacién sobre éste, para mejorar
los elementos que lo requieran. Se trata,
en suma, de adecuar el proceso didéctico
en relacion al progreso del propio progra-
ma, todo ello, como sefialamos anterior-
mente, con el fin de descubrir errores o de-
ficiencias del proceso para proceder a su
correccion y evitar fallos posteriores.
Finalmente, y tras la obtencién de los
resultados definitivos y andlisis de los mis-
mos, se elaborardn una serie de conclu-



TABLA Il

Contenidos Actividades

e Hiébitos higiénicos  * Reforzamiento verbal sobre modificacién de hébitos higiénicos en los
controles de salud a los quince dias de vida, un mes de vida, dos meses de
vida, tres meses de vida, cinco meses de vida, y seis meses de vida

Programa de monitorizacién-Plan de cuidados
¢ Registro de la * Cuando se prescribe una monitorizacién domiciliana la labor del
monitorizacién enfermero/a en este control del nifio sometido a monitorizacién se debe
llevar a cabo dentro del programa de visita domiciliaria al lactante, siendo
nuestra propuesta la elaboracién de un registro de enfermerfa que incluya
los datos sobre:
Elniio  Nombre/edad
Fecha de nacimiento
Aspectos  Edad gestacional

epidemioldgicos  Peso al nacimiento
Somatometria/peso/talla/p.c./apgar al I'. Apgar al 5’
Reanimacion: si/no
Grupo sanguineo: Rh
N° de hermanos
Parto: domic./hospital/tinico/multiple
Presentaci6n: cefdlica-podélica-nalgas. Cesdrea

Periodo neonatal ~ Lactancia: natural/artificial
y postnatal  Ictericia

Vacunacion
Comportamiento: tranquilo/nervioso
Llanto
Posicién normal: dectibito superior/ dectibito prono
Suefio. Sudoracién durante el suefio

Situacidn social ~ Tipo de domicilio
Nivel social: Alto/medio/bajo
Raza
Edad del padre y de la madre
Profesién del padre y de la madre

Madre  Estado civil
Nivel de instruccion
Hibitos higiénicos
Habitos téxicos habituales
Habitos durante el embarazo
Tabaco: cantidad al dia
Alcohol: cantidad al dia
Antecedentes patol6gicos: HIV+HIV
Otras infecciones. Control de embarazo
Visitas prenatales
N° de gestaciones previas
Antecedentes de MSL
Abortos anteriores.
Antecedentes familiares Muerte stibita infantil: si/mo

Enfermedades congénitas il
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TABLA Il. Continuacién

Contenidos

Actividades

o Informacién a los
padres sobre el
monitor (uso y
utilizacién
correctos)

¢ Ensefianza a los
adres sobre
a resucitacion
cardiorrespiratoria

Ofrecer a los padres informacién precisa sobre el uso y correcta utilizacién

delmonitor, asi como de las causas por las que puede sonar la alarma

Algunos puntos a tratar serfan:

¢ El monitor NO es un soporte de vida y por tanto NO va a prevenir los
efectos de la apnea o deﬁ)a alteracién de}]) ritmo cardiaco

¢ El programa d}; monitorizacién domiciliaria le permite solventar cualquier

roblema que pueda aparecer debido a la existencia de un equipo humano

}d)e personal especializado, equipo de salud, material y los mismos padres

¢ El equipo de técnicos especialistas se encarga de todos los aspectos
relacionados con el monitor, como la rotura del cable, mal contacto con los
electrodos, accesorios, documentacion...

e El monitor es portatil, y por tanto permite monitorizar al lactante en
cualquier lugar

o Las ?ﬂarmas sonar4n cuando el monitor detecte:
— Que el lactante deja de respirar, superdndose el limite de apnea fijado
— Que los valores de% ritmo cardiaco superan los valores establecidos
— Que existen problemas en el aparato

Hay que tener en cuenta que con frecuencia aparecen alarmas debido a mala

colocacién de electrodos o inadecuada conexién de los cables

Informacién sobre las medidas a llevar a cabo en caso de sonar la alarma del
monitor. Se les informa a los padres y familiares encargados de la custodia
del nifio, ensefidndoles:
A.Mirar cuando suene la alarma, primero deben encender la luz y observar:
¢ Si el bebé estd despierto o dormido
¢ Color de sus labios (pdlidos, azulados, normales)
¢ Color de su nariz (pélida, azulada 0 normal)
B. Sentir: debe apoyar la mano sobre el cuerpo de su hijo, normalmente sobre
la espalda o térax, y comprobar si estd dormido
C.Estimular si el bebé no respira o lo hace muy débilmente, se le debe
mover suavemente al principio o méds enérgicamente. Si no responde
{PEDIR AYUDA!
D.Boca a boca:
¢ Si el bebé todavia no respira se le debe tender sobre una superficie
dura, echdndole la cabeza ligeramente hacia atras; se aplical])a boca
sobre la boca del bebé y se ]%3 insufla aire dos veces
E.Buscar el pulso:
* Se (Fongrén los dedos indice y medio en la parte interna de la flexura del
codo

F. Si existe pulso:

e Pero el bebé no respira atin, apliquenle sobre sus labios y nariz 20
respiraciones cortas y enérgicas (1 cada 3 segundos). Comprobar la
respiracién y volver a comenzar si es necesario

G.Si no existe pulso:
¢ iLlevarlo inmediatamente al hospital!

siones categorizadas en cuatro dreas de  ® Impacto sobre los objetivos iniciales

evaluacion:
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del programa.



Impacto sobre la satisfaccién de los
usuarios y educadores.

Calidad en el proceso de aplicacién del
programa.

Costes del Programa.

Por tanto, tal y como se dijo al inicio

de este apartado, las conclusiones obteni-
das nos permitiran elaborar las modifica-
ciones pertinentes dirigidas a la mejora de
la calidad total del Programa.
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Anexo 1.1

Propuesta del desarrollo en Espaia de un
«Plan nacional de estudio y prevencion de
la muerte subita infantil»

Aprobado por el «Grupo de Trabajo» para el Estudio y Prevencion del
SMSL de la AEP (Diciembre de 1991)

INTRODUCCION

Frente al sindrome de la muerte si-
bita del lactante (SMSL), uno de los pro-
cesos mds desconocidos de la patologfa pe-
didtrica a través de los afios y que sigue
candente en nuestros dias es: jqué se pue-
de y debe hacer?

Una buena orientacién la tenemos en
la actuacién que desde hace afios des-
arrollan -ante los variados aspectos rela-
cionados con el SMSL- en los paises avan-
zados! ¥ y que contrastan con los escasos
datos disponibles en nuestro pais®. Se ba-
sa en la valoracion y aplicacién de los co-
nocimientos epidemiolégicos, clinicos y
funcionales obtenidos con la atencién de
esta entidad. Un plan de estudio y pre-
vencién frente al SMSL debe contemplar
varios apartados, plasmados en actuacio-
nes fundamentales (Tabla I).

INVESTIGACION

Se debe cuantificar su incidencia y co-
nocer los datos epidemiolégicos y anato-
mopatolégicos de cada caso, mediante la
préctica obligada de una necropsia de to-
dos los lactantes fallecidos repentina-
mente entre la primera semana de vida
hasta los 12 meses de edad, aplicando un
protocolo clinico-anatomopatolégico es-

tablecido que propiciaré la adecuada cla-
sificacién® de cada caso segin los ha-
llazgos encontrados en la necropsia y ob-
tener también una encuesta epidemio-
légica, que permitird saber el «perfil epi-
demioldgico» comin de las victimas, que
ayudard a definir los «grupos de riesgo» a
presentar un SMSL y con ello a la pre-
vencién de nuevas muertes. Ademds fa-
cilita ampliar estudios morfolégicos de las
victimas en campos todavia poco docu-
mentados y considerar otros factores (his-
tolégicos, bioquimicos, metabdlicos, etc.)
que permita mejorar la calidad y cantidad
de aciertos diagnésticos y conocer el por-
qué de muchas de éstas peculiares muer-
tes. Ciertamente puede parecer cruel
plantear la obligatoriedad de una ne-
cropsia en estas circunstancias, pero no
hay otro medio de distinguir éste sindro-
me de otras causas de muerte que tienen
una causa reconocible.

Es una labor multidisciplinar en la que
deben colaborar pediatras, forenses, pa-
télogos y epidemidlogos.

PREVENCION

Se debe identificar a la poblacién de
«riesgo aumentado a padecer un SMSL»©9),
prestando atencién a dos grupos de nifios.
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TABLA I. Plan de estudio y prevencién de la muer-
te stibita infantil en Espafia

I. Investigacién

¢ Necropsia obligada de todas las MSI

¢ Clasificar las MSI segtin los hallazgos
anatomo-patol6gicos

e Hsclacer y orientar la etiopatogenia de
las MST

¢ Conseguir cifras de incidencia reales de
MST y del SMSL

¢ Obtener el «perfil epidemiolégico» de las
victimas

II. Prevencion

1. Estudio y atencién de los «grupos de
riesgon:

* Lactantes y pretérminos sintomdticos
(con episodios de apnea, cianosis o
hipotonia)

* Hermanos de victimas por un SMSL
(sucesivos o gemelos)

2. Aplicar «scoring epidemiolégico de
riesgo» entre la poblacion recién nacida
de las maternidades

3. Incluir y seguir a la «poblacién
seleccionada de riesgo» en «programa de
monitorizacion cardio—respiratoria
domiciliaria» (PMD)

I11. Informacién
1. Social:

* Divulgacién del tema de la MST en la
sociedad

* Asesorar a las «asociaciones de padres
afectados»

2. Administrativa:

* Coordinaci6n judicial y médico-

forense ante todas las MST
3. Médico-sanitaria:

* Desarrollar las funciones del «Grupo
de Trabajo de Estudio y Prevencién
de la MSI de la AEP» adscrito a la
ESPID (Sociedad Europea para la
Prevencién de la MSI)

1. Alos lactantes que epidemiolégica-
mente tienen mds riesgo:
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® Pretérminos sintomdticos (con ap-
nea, cianosis o hipotonia).
e Lactantes sintométicos (con apnea,
cianosis o hipotonia).
* Hermanos de victimas por un SMSL.
2. Ala poblacién general sana, con la
aplicacién de «scoring epidemioldgi-
co» de todos los recién nacidos en las
maternidades.
¢ A manera como ya se hace la «prue-
ba del diagnéstico precoz» para de-
tectar algunos trastornos metabdli-
cos (fenilcetonuria, hipotiroidismo)-
estudio en el que ya se han conse-
guido esperanzadores resultados en
el Reino Unido® 19y Australia®V,
evaluiandolos en el momento de na-
cer y tras el primer mes de vida.
En el 1¢ grupo de nifios, puede ayu-
dar el conocimiento de los datos obteni-
dos con estudios epidemioldgicos realiza-
dos en las necropsias de lactantes falleci-
dos inesperadamente, con lactantes que
han tenido un episodio aparentemente le-
tal (EAL) -o muerte stibita abortada-, con
hermanos de victimas por un SMSL y tam-
bién con la valoracién del ambiente socio-
econémico de las familias afectadas; to-
do ello ha permitido obtener un «perfil
epidemiolégico» de las victimas (Tabla IT).
El estudio de los lactantes sintomati-
cos -con apnea y/o cianosis-debe hacerse
mediante la interpretacién de pruebas
complementarias de un protocolo clinico
de estudio® a efectuar escalonadamente,
que permite conocer la organicidad de es-
tos sintomas y obtener un diagnéstico de
«riesgo» o de «no riesgo» a padecer un
SMSL, pues hay procesos que pueden
producir apneas y que se resuelven con
tratamiento (médico o quirtdrgico) de su
patologia de base o bien son entidades que
no constituyen un diagndstico de riesgo(?.



TABLA II. Factores epidemioldgicos comtinmente
asociados a las victimas por el SMSL

Edad: mé4xima incidencia entre los 2 a 4
meses, poco comtin antes de 1 mes o después
de los 6 meses, esporddico hasta los 12 meses y
excepcional después del afio.

Sexo: mayor frecuencia en varones (3:2).

Horario: entre las 24 y las 9 horas (durante el
suefio).

Estacién: mayor frecuencia en los meses frios
(invierno)

Enfermedades: historia de infeccién
respiratoria leve o sintomas gastrointestinales, 1
semana previa.

Reincidencia: hermanos siguientes: 2,1% (10
veces mayor). En gemelos o trillizos: 8% (40 veces).

Lactancia: ms frecuencia l. artificial, respecto
1. materna

Factores asociados al nifio: mds comtn en
pretérminos pequeios por su edad de
gestacion, pretérminos con displasia
broncopulmonar, neonatos con anoxia neonatal,
test de Apgar bajo, menor respuesta a
estimulos, mayor frecuencia de ingresos
hospitalarios, lactantes con reflujo gastro-
esofdgico y/o con dificultades al medrar, dormir
en prono, sobrecalentamiento (exceso de
prendas o ropa de abrigo)

Factores maternos: madres solteras, madres
jovenes, madres multiparas con intervalos
cortos entre embarazos, historia de abortos
previos, anemia durante embarazo, adiccién al
tabaco o drogas (opidceos o cocaina), falta de
cuidados/controles pre y postnatales.

Factores ambientales: nivel socio-econémica
bajo, predominio en dreas urbanas.

Antecedente de apnea o EAL (episodio
aparentemente letal): valorar momento y
circunstancias del evento: relacién con el
suefio, ingesta, sensorio, lugar; color de la piel
(cianosis, palidez); tono, postura o movimiento
anormal; duracion del evento; tipo de
reanimacion requerida.

En los lactantes en que no se puede en-
contrar ninguna causa de «no riesgo», va-
lorando los altos porcentajes de reinciden-
cia de estos sintomas graves-apnea, ciano-
sis o hipotonfa- , es aconsejable establecer
su vigilancia cardio-respiratoria continua
durante la estancia hospitalaria y tras el al-
ta hospitalaria, mediante el empleo de mo-
nitores cardio-respiratorios de impedancia
tordcica, que alertan a los padres de posi-
bles apneas patolégicas o trastornos del rit-
mo cardiaco durante el suefio de sus hijos;
son los «programas de monitorizacién do-
miciliaria» (PMD)(-4), con la coordinacién
del equipo médico y del equipo técnico.

Existen controversias sobre la conducta
a seguir con el hermano siguiente de una
victima por el SMSL. Aunque se informe
alos padres de las probabilidades de rein-
cidencia con el nuevo recién nacido, sue-
le existir un elevado grado de angustia, que
puede quedar paliada -en parte- con su in-
clusién en un PMD, durante los 6 prime-
ros meses de vida o hasta rebasar en un
mes la edad de fallecimiento del herma-
no previo 14,

INFORMACION

Social

La aplicacién de los progresos sobre el
tema del SMSL en los paises de nuestro
entorno, les ha permitido disminuir algo
sus cifras de incidencia. A ello ha contri-
buido el que sus caracteristicas hayan sido
ampliamente «divulgadas» dentro de su so-
ciedad y «desmitificada» su existencia.

Se hace imprescindible informar a la
sociedad -a los padres y a los propios mé-
dicos- del amplio contexto que compren-
de el tema del SMSL, que permita «hu-
manizar y normalizar» todo el entorno que
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TABLA lll. Principales atribuciones de las «funda-
ciones nacionales de padres» afectados por el SMSL

1. Divulgar el tema del SMSL dentro de la
sociedad.

2. «Humanizar» el trato ante un SMSL.

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

4. Informaci6n a los padres ante una nueva
gestacion.

5. Apoyo econémico para la investigacién.

6. Contacto con las fundaciones o asociaciones
nacionales del SMSL de otros paises (mds
de 30 en todo el mundo).

7. Integrarse en la Familia Internacional de
Fundaciones.

se genera ante un fallecimiento tan ines-
parado.

Es por ello que en la mayorfa de pai-
ses vienen funcionando desde hace afios,
asociaciones y/o fundaciones formadas por
familias afectadas por el SMSL, con una
importante tarea de divulgacién y de apo-
yo a la investigacion, que revierte en una
mejor prevencién. Sus principales atribu-
ciones quedan detalladas en la tabla ITT y
que coinciden con las de la Fundacién
SMSL (SIDS) americana que en 1988 ce-
lebré6 su 25 aniversario de constitucién(!9;
después de estos afios, son precisamente
los familiares afectados, los que aconsejan
unas normas de actuacion, ante el falleci-
miento repentino de un lactante, para co-
laborar al estudio y prevencién de un pro-
ceso que requiere la colaboracién de to-
dos. Folletos informativos destinados a las
familias afectadas por el SMSL han sido
editados por cada una de las Fundaciones
Nacionales del SMSL. En Catalufia du-
rante el mes de noviembre de 1990, se le-
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galiz6 una Asociacion de Padres para la
Prevencion de la Muerte Stibita del Lac-
tante, la primera constituida en Espafia;
posteriormente se ha formalizado la de la
Comunidad de Murcia y recientemente en
la de Madrid.

Administrativa

Es fundamental conseguir la coordi-
nacién de las administraciones sanitaria y
judicial para adoptar una conducta unifi-
cada en los tramites implicados ante el fa-
llecimiento repentino e inesperado de un
lactante, para poder realizar su estudio ne-
crépsico obligado, a practicar en un «cen-
tro comarcal de referencia» por forense
y/o patélogo, segiin protocolo anatomo-
patolégico establecido, remitiendo el ma-
terial al «centro oficial regional» en el que
patélogos experimentados y con medios
adecuados puedan efectuar un estudio mi-
nucioso que orientard la causa del falleci-
miento, permitird una informacién ade-
cuada a la familia y redundara en una me-
jor prevencion para evitar futuras victimas.

Sanitaria

Funcionamiento del «Grupo Nacional
para el Estudio y Prevencién de la Muer-
te Subita del Lactante» -constituido en no-
viembre/90- adscrito a la Asociacién Es-
pafiola de Pediatria y a la Sociedad Euro-
pea para la Investigaciém de la Muerte In-
fantil (ESPID) -en el que tienen cabida
los pediatras y especialidades médicas, per-
sonas y entidades relacionadas o sensibi-
lizadas por el SMSL- con la intencién de
obtener la maxima informacién y expe-
riencia que permita perfeccionar todos los
apartados relacionados con el tema.

Serfa recomendable que en cada Co-
munidad Auténoma funcionara su propio
«Grupo» regional, interrelacionado con el



Grupo Nacional. Las funciones del «Gru-
po»19. deberfan ser:

Divulgar las caracteristicas del SMSL
entre la profesién médica en general y
las especialidades pedidtricas en parti-
cular para que dispongan de una infor-
macién actualizada que les permita una
adecuada actuacién ante los posibles ca-
sos de muerte inesperada de lactantes
que tengan que asistir o asesorar.
Coordinar y tabular los datos epide-
mioldgicos y anatomo-patolégicos de
todos los lactantes fallecidos inespe-
radamente en su regi6n tras la reali-
zacién de una necropsia por pat6logos
y/o forenses.

Ofrecer a servicios hospitalarios pe-
didtricos los protocolos de estudio cli-
nico para seleccionar a la poblacién de
riesgo entre los lactantes sintométicos
o bien que conozcan los centros dota-
dos con el utillaje de técnicas com-
plementarias para completar o reali-
zar su estudio.

Tabular la informacién de todos los lac-
tantes, incluidos en un programa de
monitorizaciéon domiciliaria, para in-
terpretar los pros y contras surgidos
durante el periodo que dure la moni-
torizacion e incluso después de la des-
monitorizacion.

Fomentar la creacién de una asocia-
cién regional, integrada por familias
afectadas y/o personas o entidades co-
laboradoras.

Colaborar en el desarrollo y aplicacién
en Espafia de un «Plan Nacional de
Estudio y Prevenci6n de la Muerte Sd-
bita Infantil» (Tabla I).
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Anexo 1.2
Protocolo de estudio multidisciplinar:
epidemioldgico, clinico y patologico*

Aprobado por el Grupo de Trabajo para el Estudio y Prevencion del
SMSL de la AEP (Octubre de 1993)

PROTOCOLO DE ESTUDIO EN LA MUERTE e. Posicién normal del nifio:
SUBITA DEL LACTANTE decibito supino O decibito prono O
Juzgado........ Asunto: ........ Necron.’....... f. Suefio: tranquilo O excitado O
Nombre:........ccoovevevinn. Edad.............. llanto O
Fecha nacimiento:.............c..ccocvovveeneen.n. g. Sudoracién durante el suefio:
Fechade muerte:............c..cccooeeieiinnnn. no 0 poca O importante 0
Fecha de autopsia:.........c.cccccoovviiiiinnnes 7. Situacién social familiar:
a. Tipo de domicilio:
A. Factores epidemioldgicos bueno O normal 0 malo O
1. Edad gestacional:.........cccoocccevninnes b. Nivel social:
2. Peso nacimiento........... Talla:........... alto 0 medio O bajo O
Poeraneal:.......cccoooeeiiiiiiiiieee c. Poblacion/Distrito .........c.ccoeeveeeeee..
3. Apgar 1''............. Apgar 5"................ d.Raza o etnia: padre 0 madre O
Reanimacién: si 0 no O e.Edad padre ........ madre .........
4. Grupo sanguineo............. Rh:............. f. Profesién padre ........ madre ..........
5. Parto:a. Domicilio O 8. Madre:
b. Hospital O a. Estado civil: casada O soltera [
¢. Unico O Muiltiple O viuda O divorciada O
d. Presentacion cefilica O b.Nivel de instruccién: elemental [
podalica O nalgas 0 medio O universitario O
e. Cesarea: si 0 no O c. H4bitos téxicos habitualmente:
f. Amniorrexis espontdnea [ tabaco O alcohol O drogas O
provocada [ d. H4bitos téxicos durante embarazo:
g. Amnionitis: st 0 no 0 tabaco O cantidad/dia ...............
6. Periodos neonatal y postnatal: alcohol O cantidad/dfa ...............
a Lactancia natural 0 drogas O dosis/dfa .....................
tiempo artificial O e. Ant. patolégicos: HIV+ O HIV- [
b. Vacunaciones y tipo ...........c.ccccc.... Otras infecciones ..........................
c. Comportamiento: tranquilo 0 f. Control de embarazo:
nervioso 0 si O (a partir de qué mes) no [
d. Llanto fuerte 0 normal O débil O g. Grupo sanguineo Rh .........
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h. Embarazo: normal O
patolégico O (causa)

i. Ndmero de gestaciones previas

j. Tiempo entre gestaciones sucesivas

k. Abortos anteriores: si 0 no O

1. Antecedentes de M. stbita:
sidno

Antecedentes familiares:

a. Muerte subita infantil: sf 0 no O

b. Enfermedades congénitas y heredi-
tarias (eSpec.).......ccvercruvircnnnnne

B. Antecedentes patolégicos

1. Periodo neonatal (enfermedades, in-
fecciones).
2. Semana anterior a la MS:
a. Infecciones
b.Otros
c¢. Tratamiento realizado
3. Ingresos hospitalarios (motivo, dura-
cién, diagnéstico y tratamiento efec-
tuado).
4. Antecedentes de apnea o dificultad
respiratoria.
5. Antecedentes de malos tratos:
siOno 0
C. Muerte subita
1. Edad:
2. Mes: ............. Dia........... Hora...............
3. Lugar:
a. Domicilio
b. Hospital urgencias
Ingresa caddver: si 0 no O
Reanimacién: si [ no [J
Planta
c. Otros (guarderia, calle)
4. Breve explicacién acerca del aconte-

cimiento:

D. Levantamiento del cadaver o
inspeccion ocular posterior

1.
2.

S

=1

10.
. Sospecha de sofocacién o asfixia:

11

Diayhora: ..o,

Situacién del caddver:

a. Cuna

b.Cama padres solo [
compartiéndola O *

c. Cochecito

* Existen indicios de que la persona
que compartia la cama con el nifio
en el momento de la muerte pudiera
estar bajo los efectos de algiin hip-
nético: si 1 no O

Posicién del cadaver:

dectibito supino O prono O

Temperatura rectal: .....ocooevieiiein,

Cantidad y tipo de ropa del cadaver:

Cantidad y tipo de ropa de abrigo en

la cuna o cama:

Existencia de medicamentos o téxicos

en la habitacién:

Focos de calor préximos (estufas, ra-

diadores, braseros).

Condiciones ambientales del domici-

lio:

Sospecha de malos tratos: si 0 no O

sidno

E. Examen de autopsia

1.

2.
3.

Tiempo transcurrido entre MS y au-
topsia (horas):

Examen radiolégico: si O no 0
Examen externo:

a. Talla: ............. Peso: ..............

b. Estado de fontanela:
cerrada [ abierta [
c¢. Estado de desarrollo:

bueno O deficiente O
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d. Estado de nutricién:
bueno O deficiente O

e. Estado de higiene:
bueno O deficiente O

f. Estado de orificios naturales (espe-
cificar)

h. Cianosis acra: si J no O
i. Signos de violencia:

si O especificar ..............
Examen interno:

a. Cavidad craneal:

b.Boca y cuello:
* lengua y amigdalas:
* presencia de cuerpos extrafios:
sid noO
® timo: peso: .........
petequias: si [I no [
c. Cavidad toricica:
* material extrafio en vias respira-
torias: si O especificar........ no

petequias: si 0 no O
e derrame en cavidad pleural:
sid nol
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® corazon: peso: .......
anomalias congénitas: si 0 no [
petequias: si 0 no [

* liquido pericardico:

* grandes vasos:
persistencia del ductus: si 0 no O
anomalias congénitas: si [ no [
d. Cavidad abdominal:

degeneracién grasa: st 0 no [
¢ anomalias en la via biliar:
sid noO

* bazo: peso:....... aspecto: .......

i péncreas: peso:....... aspecto: .......
suprarrenales: peso:....aspecto:....

® rifiones: peso:....... aspecto: .......

Causa evidente de muerte: si 0 no [

Causa de muerte compatible con
SMSL: sid no U

F. Muestras para examenes
complementarios

Siguiendo las directrices del Institu-

to Nacional de Toxicologia (véase Anexo
1.3).



Anexo 1.2 bis

Protocolo de autopsia internacional
estandarizado para el estudio de la
muerte subita del lactante

H.F. Krous, RW. Byard

International Standardized Autopsy Protocol for Sudden Unexpected Infant Death. En:
Byard RW, Krous HF (eds). Appendix I Sudden Infant Death Syndrome. Problems,
progress and possibilities. London: Arnold; 2001: 319-333.

(Traducido por M.P. Sudrez Mier)

PROTOCOLO DE AUTOPSIA INTERNACIONAL ESTANDARIZADO PARA LA MUERTE SUBITA

DEL LACTANTE
Nombre del fallecido: . ........ ... .. .. .. ... . Nimero de Registro: .. .....
Edad/sexo: ... .o Raza: ...
Fecha de nacimiento: ........................o..... Fecha/horade muerte: .................
Fecha/hora de autopsia: ...................oooooe... Forense/Pat6logo: ....................
Juzgador .. ...
Diagnésticos finales
Resultados de Microbiologfa: .......... ... ... i
Resultados de Toxicologfa: . .. ...... ..o
Resultados de BioquimiCa: ... ............oiiuiiiniiiitiite i

Médico Forense: .............

191



Nombre del fallecido: .............................
Ntmero de Registro: .......................oo .
Juzgado: ...
Forense/Patlogo: ...l

si

NO
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MICROBIOLOGIA Fecha/hora

Hecho antes de la autopsia:
VIRUS torunda traqueal
BACTERIAS sangre LCR
HONGOS en caso de sospecha
MICOBACTERIAS en caso de sospecha

Hecho durante la autopsia:
BACTERIAS higado pulmén miocardio
VIRUS higado pulmén miocardio

FOTOGRAFIAS incluyendo:
Nombre, n° de caso, juzgado, fecha
Regla y color de referencia
De frente y de espalda
Alteraciones macroscopicas

ESTUDIOS RADIOLOGICOS
De todo el cuerpo
De térax y lesiones especificas

EXAMEN EXTERNO
Fecha y hora de autopsia
Sexo
Raza
Rigor mortis: distribucién
Livor mortis: distribuci6n y si estén fijas

PESOS Y MEDIDAS
Peso corporal
Longitud total (crédneo-talén)
Longitud craneo-coxis
Perfmetro cefilico (occipito-frontal)
Perfmetro torécico (por mamilas)
Perfmetro abdominal (por ombligo)



Nombre del fallecido: .............................
Ntmero de Registro: ...........................o..
Juzgado: ... .o
Forense/Pat6logo: ................................

si NO

NO EXAM

ASPECTO GENERAL/DESARROLLO

Desarrollo normal

Estado de nutricién
Normal
Pobre
Obeso

Hidratacién (pliegue cuténeo, fontanelas, ojos, lengua)
Normal
Deshidratado
Edematoso
Palidez

CABEZA
Configuracién normal
Cuero cabelludo y pelo normales
Consistencia 6sea normal
Otros

EVIDENCIA DE TRAUMA
Hematomas
Laceraciones
Abrasiones
Quemaduras
Otros

INTERVENCIONES QUIRURGICAS
Cicatrices
Otros

EVIDENCIA DE RESUCITACION
Marcas faciales
Abrasiones en labios
Equimosis tordcicas
Ventosas de ECG
Marcas de desfibrilador
Venopunturas
Otros
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Nombre del fallecido: .............................
Ntmero de Registro: .......................oo .
Juzgado: ...
Forense/Patlogo: ...l

Si NO NO EXAM

194

MALFORMACIONES CONGENITAS EXTERNAS

PIEL

Ictericia

Petequias

Rash

Marcas de nacimiento
Otras alteraciones

0Jos

Color

Cataratas

Posicién anormal
Ictericia
Conjuntiva anormal
Petequias

Otras alteraciones

OREJAS

Implantacién baja
Rotacién anormal
Otras alteraciones

NARIZ

Presencia de secreciones
Configuracién anormal
Desviacién del tabique
Atresia coana derecha
Atresia coana izquierda
Otras alteraciones

BOCA

Flemas, vémitos, secreciones
Frenillo labial anormal
Presencia de dientes
Niimero arriba

Ntmero abajo



Nombre del fallecido: .............................
Ntmero de Registro: ...........................o..
Juzgado: ... .o
Forense/Pat6logo: ................................

Si

NO NO EXAM

LENGUA
Anormalmente larga
Frenillo anormal
Otras alteraciones

PALADAR
Hendido
Arco prominente
Otras alteraciones

MANDIBULA
Micrognatia
Otras alteraciones

CUELLO
Anormal

TORAX
Anormal

ABDOMEN
Distendido
Ombligo anormal
Hernias
Otras lesiones

GENITALES EXTERNOS anormales
ANO anormal
EXTREMIDADES anormales
EXAMEN INTERNO
Espesor del tejido subcutdneo 1 cm por debajo ombligo

Enfisema subcutdneo
Situs inversus
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Nombre del fallecido: .............................
Ntmero de Registro: .......................oo .
Juzgado: ...
Forense/Patlogo: ...l

Si NO

NO EXAM
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CAVIDADES PLEURALES anormales
Derrame, describir si existe
Derecho (ml)
Izquierdo (ml)

CAVIDAD PERICARDICA anormal
Derrame, describir si existe (ml)
Otras alteraciones

CAVIDAD PERITONEAL anormal
Derrame, describir si existe

RETROPERITONEO anormal

PETEQUIAS (indicar si dorsal o ventral)
Pleura parietal
Derecha
Izquierda
Pleura visceral
Derecha
Izquierda
Pericardio
Epicardio
Timo
Peritoneo parietal
Peritoneo visceral

OBSTRUCCION ViAS AEREAS SUPERIORES
Cuerpo extrailo
Tapones de moco
Otros

HEMORRAGIA EN PARTES BLANDAS DEL CUELLO
HUESO HIOIDES anormal

TIMO

Peso

Atrofia
Otras alteraciones



Nombre del fallecido: .............................
Ntmero de Registro: ...........................o..
Juzgado: ... .o
Forense/Pat6logo: ................................

si NO

NO EXAM

EPIGLOTIS anormal

LARINGE anormal
Luz estrecha

TRAQUEA anormal
Estenosis
Exudados obstructivos
Contenido géstrico aspirado
Localizacién del extremo del tubo endotraqueal

BRONQUIO PRINCIPAL anormal
Edema
Tapones de moco
Contenido géstrico
Inflamacién

PULMONES
Peso derecho
Peso izquierdo
Anormales
Congestion, describir localizacién e intensidad
Hemorragia, localizacién e intensidad
Edema, describir localizacién e intensidad
Consolidacién, localizacién e intensidad
Anomalfas
Arteria pulmonar
Tromboembolismo

PLEURA anormal

COSTILLAS anormales
Fracturas con hemorragia
Formaci6n de callo
Configuracién anormal

DIAFRAGMA anormal
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Nombre del fallecido: .............................
Ntmero de Registro: .......................oo .
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Espesor del tabique interventricular
Perfmetro valvula tricispide

Perfmetro valvula pulmonar

Perfmetro valvula mitral

Perfmetro vélvula aértica

Miocardio anormal

Estenosis tracto entrada o salida ventriculares
Vegetaciones / trombos en vilvulas
Coartacion adrtica

Ductus arterioso patente

Sangre de cavidades fluida o coagulada
Cardiopatia congénita

Comunicacién interauricular

Comunicacién interventricular

Drenaje venoso pulmonar anémalo

Otros

Localizacién de punta de catéteres vasculares
Localizacién de trombos vasculares oclusivos
Otras alteraciones

ESOFAGO anormal

ESTOMAGO anormal

Describir contenido y volumen

INTESTINO DELGADO anormal

Hemorragia
Vélvulo
Describir contenido

COLON anormal

Congestién
Hemorragia
Describir contenido

APENDICE anormal

Juzgado: ...
Forense/Patlogo: ...l
st NO NO EXAM
SISTEMA CARDIOVASCULAR
Peso cardiaco
Espesor VI
Espesor VD



Nombre del fallecido: .............................
Ntmero de Registro: ...........................o..

Juzgado: ... .o

Forense/Pat6logo: ................................

Si NO

NO EXAM

MESENTERIO anormal

HIGADO anormal
Peso

VESICULA BILIAR anormal
PANCREAS anormal

BAZO anormal
Peso

RINONES anormales
Peso del derecho
Peso del izquierdo

URETERES anormales

VEJIGA URINARIA anormal
Contenido, volumen

PROSTATA anormal
UTERO, TROMPAS, OVARIOS anormales
TIROIDES anormal

SUPRARRENALES anormales
Peso de la derecha
Peso de la izquierda

HIPOFISIS anormal

MALFORMACIONES CONGENITAS INTERNAS

SISTEMA NERVIOSO CENTRAL
Peso total del encéfalo: en fresco / fijado
Peso tronco+cerebelo
Lesiones traumdticas
Cuero cabelludo anormal
Galea anormal
Fracturas
Fontanela anterior anormal
Dimensiones
Craneo anormal
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Nombre del fallecido: .............................
Ntmero de Registro: .......................oo .
Juzgado: ...
Forense/Pat6logo: ................................

Si NO

NO EXAM
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Suturas craneales anormales

Cerradas (fusionadas)
Acabalgamiento
Ensanchamiento

Base craneal anormal
Configuracién anormal
Oido medio anormal
Foramen magnum anormal

Hemorragia, estimar volumen

Epidural

Dural

Subdural
Subaracnoidea
Intracerebral
Cerebelo

Tronco cerebral
Médula espinal
Intraventricular
Otros

Laceraciones durales
Trombosis de senos venosos

Encéfalo

Configuracién anormal
Hidrocefalia

Patrén de circunvoluciones anormal
Edema cerebral

Herniaci6n: de uncus o amigdalas
Necrosis de amfgdalas

Exudado en meninges (cultivo)
Contusiones cerebrales
Malformaciones

Nervios craneales anormales
Circulo de Willis / arterias basilares anormales
Contornos ventriculares anormales
Infarto cerebral

Laceraciones

Otras alteraciones



Nombre del fallecido: .............................
Ntmero de Registro: ...........................o..

Juzgado: ... .o
Forense/Pat6logo: ................................
st NO NO EXAM
Médula espinal
Inflamacién
Contusiones
Anomalfas
si NO

ESTUDIO MICROSCOPICO OBLIGATORIO

Piel, si hay lesiones

Timo

Ganglio linfdtico

Epiglotis, vertical

Laringe, supraglética, transversa
Laringe, cuerdas verdades, transversa
Triquea, tiroides, transversa
Carina traqueal, transversa
Pulmones: todos los 16bulos
Diafragma

Corazén: tabique y ventriculos
Esofago, distal 3 cm

{leon terminal

Recto

Higado

Péncreas con duodeno

Bazo

Rifién con cdpsula

Suprarrenal

Costilla con unién costo-condral
Glandula submaxilar

Médula espinal cervical

Unién bulbo-medular
Protuberancia

Mesencéfalo

Hipocampo

Lébulo frontal, cerebelo, plexos coroides
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Nombre del fallecido: .............................
Ntmero de Registro: .......................oo .
Juzgado: ...
Forense/Patlogo: ...l

si NO

TINCIONES PARA GRASAS, EN CONGELACION, SI ESTA INDICADO

Corazon
Higado
Miisculo

ESTUDIO MICROSCOPICO OPCIONAL

Tejidos blandos supragléticos
Hilio pulmonar
Cola de pancreas
Mesenterio
Estémago

Colon

Apéndice
Testiculos/ovarios
Vejiga urinaria
Muisculo psoas
Amigdalas palatinas
Ganglios basales
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Nombre del fallecido: .............................
Ntmero de Registro: ...........................o..
Juzgado: ... .o
Forense/Pat6logo: ................................

Si NO

GUARDAR EN PAPEL DE FILTRO PARA ENFERMEDADES METABOLICAS

todos los casos

Sangre entera (1 gota), orina (1 gota)

Pelo

TOXICOLOGIA Y ELECTROLITOS MUESTRAS GUARDADAS DURANTE 1 ANO

Sangre entera y suero, a -70°C y +4°C
Higado, guardar 100 g a -70°C
Loébulo frontal, guardar a -70°C
Orina, guardar a -70°C bilis

Humor vitreo

Suero

Contenido géstrico

Sustancias a analizar, pero no limitado a:
Cocaina y metabolitos

Morfina y metabolitos

Anfetaminas y metabolitos

Volitiles (alcohol, acetona, etc)

Otros segin la historia y la investigacién

TEJIDOS CONGELADOS, GUARDAR A -70°C
Pulmén

Corazén

Higado

Ganglio linfético
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Anexo 1.3

Instituto Nacional de Toxicologia.
Normas de remision de muestras para el
estudio del sindrome de la muerte subita

del lactante

RECOGIDA DE MUESTRAS PARA ESTUDIOS
MICROBIOLOGICO Y VIROLOGICO

La experiencia en el Instituto de Toxicologfa
desde la publicacién de estas normas, ha de-
mostrado que el cultivo de muestras de autopsia,
por el tiempo que tardan éstas en llegar al Cen-
tro, sistematicamente ofrecen resultados no va-
lorables o dificiles de interpretar. Por ello, este
andlisis conviene realizarlo en el servicio de mi-
crobiologfa del hospital mds cercano tras la toma
segin las normas que a continuacién se detallan.

1. Normas generales

1.1 La autopsia se realizard en un perio-
do que no supere las 24 horas desde
la muerte.

1.2 El cadaver debe ser conservado a 4°C
lo antes posible y hasta la realizacién
de la autopsia.

1.3 El personal implicado en la autopsia
debe realizar un lavado quirdrgico
previo.

1.4 Antes de comenzar la autopsia, el ca-
daver se lavara con lugol-povidona al
10%.

1.5 Las muestras para andlisis microbio-
l6gicos serdn tomadas al principio de
la necropsia.

1.6 La apertura de cavidades y diseccién
de 6rganos se realizard empleando
las técnicas de esterilidad y asepsia
quirdrgicas usuales.
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1.7 Se aconseja realizar cultivos de dos
o0 mds érganos, ya que el aislamiento
de un mismo patégeno en ellos po-
drfa ayudar a establecer un diagnds-
tico de infeccién.

1.8 En general, las muestras se obtendrdn
esterilizando la superficie del 6rgano
con una espétula ardiente y cortando
bloques de tejidos o aspirando flui-
dos a través del drea cauterizada.

1.9 Se empleard un kit de instrumentos
estériles para cada érgano.

1.10 El envio de las muestras al laborato-
rio se hard en tubos o frascos estéri-
les y de modo inmediato.

2. Muestras a recoger:

2.1 Liquido cefalorraquideo.
2.2 Sangre.

2.3 Organos y tejidos.

2.3.1 Higado (estudio microbiol4gi-
co y virolégico).

2.3.2 Bazo. En ocasiones el cultivo
de bazo puede sustituir el he-
mocultivo si no hubiera sido po-
sible realizarlo (estudio bacte-
riol6gico).

2.3.3 Pulmén. Puede ser sustituido
por aspirado bronquial (estudio
microbiolégico y virolggico).

2.3.4 Cerebro (estudio microbiol6-
gico y virolégico).



2.3.5 Si de la autopsia resultara sos-
pecha de alguna patologia in-
fecciosa determinada, se remi-
tirdn muestras de los érganos
necesarios para su comproba-
cion.

2.4 Aspirado bronquial.
2.5 Cultivo nasofaringeo.
2.6 Oido medio.

2.7 Contenido intestinal.

RECOGIDA DE MUESTRAS PARA
DETECCION DE TOXINA BOTULINICA

Muestra de heces o bien el propio pa-
fial manchado.

RECOGIDA DE MUESTRAS PARA ESTUDIO
HISTOPATOLOGICO
1. Sistema nervioso.

1.1 Encéfalo completo e integro (sin
cortes en fresco).

1.2 Médula espinal (iguales condicio-
nes que el encéfalo).

2. Bloque visceral cérvico-toraco-abdo-
minal completo.

2.1 Un fragmento de higado y de ri-
ién se tomardn para estudio qui-
mico-toxicoldgico (ver apartado si-
guiente).

3. Aparato digestivo disecado y abierto.

3.1 Estémago, abierto por curvatura
mayor y extraido el contenido pa-
ra estudio de téxicos (ver apartado
siguiente).

3.2 Intestino grueso (abierto tras la to-
ma de muestra para estudio mi-
crobioldgico y de toxina botulini-
ca).

4. Peto esternocostal (con unién costo-
condral) y vértebras.
5. Hipdfisis.

6. Misculos.
6.1 Psoas ilfaco.
6.2 Diafragma.

Todas las muestras para estudio histopa-
toldgico deberdn ser conservadas en for-
mol al 10% (formol comercial, 1 parte;
agua destilada, 9 partes).

RECOGIDA DE MUESTRAS PARA ESTUDIO

QUIMICO-TOXICOLOGICO

1. Contenido géstrico, sin conservantes.

2. Sangre, al menos 20 ml, en recipiente
de los utilizados para muestras clini-
cas. La sangre deberd llenarlos com-
pletamente. El cierre debe ser her-
mético. El conservante de eleccién es
el fluoruro sédico.

3. Orina, toda cuanta sea posible, en re-
cipiente de los utilizados para mues-
tras clinicas. Sin conservante.

4. Higado, aproximadamente 50 g, sin
conservante. Vesicula biliar.

5. Rifién, fragmento (polo renal inferior)
sin conservante.

RECOGIDA DE MUESTRAS PARA ESTUDIO
BIOQUIMICO EN HUMOR VUTREO

Extraccién del humor vitreo: convie-
ne extraer 0,5 ml con aguja del n° 19, a tra-
vés del dngulo palpebral externo. La toma
se colocard en tubo de ensayo estéril sin
adicién de ninguna sustancia.

RECOGIDA DE MUESTRAS PARA ESTUDIOS
GENETICOS

Como se ha comentado en el capitulo 7, los
estudios genéticos todavia no se realizan en es-
te Centro, pero confiamos disponer pronto de
los recursos humanos y materiales necesarios
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para realizarlos. No obstante, de forma siste-
mética conservamos material congelado para la
futura realizacién de estos estudios. Por ellos
recomendamos el envio de las siguientes mues-
tras:

1. Sangre, 5 ml con anticoagulante (ED-

TA).
2. Misculo esquelético, en fresco.

Todas estas recomendaciones deben ir
acompaiiadas de unas NORMAS GENE-
RALES no menos importantes que a con-
tinuacion recordamos:

Normas generales

1. Recipientes

Los recipientes para remitir las mues-
tras, con carédcter general y con las excep-
ciones que se han indicado, deben ser de
plastico blanco, boca ancha y con doble
tapa.

Las muestras de sangre, orina y otros
fluidos biolégicos se enviardn en reci-
pientes de los utilizados para muestras cli-
nicas.

Todos estos recipientes deberédn ser
remitidos dentro de una bolsa de plastico
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cerrada y ésta, a su vez, dentro de un con-
tenedor impermeable, preferentemente
nevera, cerrado herméticamente, sin que
deba ejercer presién o violencia sobre
ellos.

Etiquetado y precintado

El contenedor (preferentemente ne-
vera) de los recipientes, deber4 estar ce-
rrado hermética y convenientemente pre-
cintado.

Cada frasco estard provisto de una eti-
queta con expresion del contenido, nom-
bre del fallecido, nombre del facultativo
que realiz6 la autopsia, fecha y firma.

Documentacion

El envio se comunicar4 al Instituto en
un escrito, expresando la fecha de expe-
dici6n, procedimiento utilizado, nombre
del transportista y breve descripcion del
paquete.

Se remitird, junto con el paquete, una
informacién amplia de todos los datos cli-
nicos, necrdpsicos y otros complementa-
rios que puedan tener interés para orien-
tar la investigacién, segin el protocolo
multidisciplinar.



Anexo 1.4

Programa de monitorizacion
cardiorrespiratoria domiciliaria (PMD):
sus caracteristicas y desarrollo

Aprobado por el «Grupo de Trabajo» para el Estudio y Prevencion del
SMSL de la AEP (Murcia, octubre de 1993)

INTRODUCCION

La monitorizacién cardio—respiratoria
domiciliaria no se limita a prescribir un mo-
nitor e instruir a los padres en su manejo,
sino que debe funcionar una infraestruc-
tura de apoyo que pueda solventar los pro-
blemas que puedan surgir en cualquier mo-
mento. Esto implica un equipo humano
(médico y técnico) dispuesto a intervenir
durante los dias que dure la monitorizacién.

Un programa de monitorizacién car-
dio-respiratoria domiciliaria (PMD), pre-
cisa de unas explicaciones previas que pro-
porcionardn conjuntamente el equipo mé-
dico que indica el PMD y el equipo téc-
nico de la casa comercial del monitor.

El equipo médico
Estudiard a los pacientes sintométicos
(con apneas, cianosis o hipotonia) segin
un esquema de trabajo (Fig. 1), aplicando
un protocolo clinico de estudio (Tabla I)
que le permitird diferenciar a los lactan-
tes que tienen una causa tratable (Tabla
IT), entre la poblacién de riesgo suscep-
tible de presentar una MST (Tabla ITT).
Las atribuciones del E. médico, son:
1. Decidir individualmente los pacientes
a monitorizar segiin los criterios de in-
clusién en un PMD (Tabla IV), en ba-
se a la informacién obtenida tras la

Poblacién de riesgo
a estudiar

—

Hospital: Extra-hospital:
Maternidad Pediatra zona
Urgencias l
v

S. Neonatologia

> | Protocolo clinico

Monitorizacién

hospitalaria
v

Lactantes de || Lactantes de
«sin riesgo» riesgo
v
Evaluacién familia
Explicacién PMD
v

Alta con monitor
domiciliario PMD

Hermanos de victimas
por MSI

—

Seguimiento ambulatorio:
Mensual: hasta cumplir 6 meses
Bimensual: hasta desmonitorizar

FIGURA 1. Esquema de trabajo.

aplicacion del Protocolo clinico de es-
tudio (Tabla I) y la valoracién de las
caracteristicas epidemiolégicas co-
minmente asociadas a las victimas por
un SMSL (Tabla V).

2. Conseguir la conformidad por escri-

to de uno de los padres, conforme el
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TABLA 1. Protocolo clinico de estudio comtin a to-
dos los lactantes sintomdticos (con crisis de apnea,

cianosis o hipotonfa)

* Observacién en hospital con monitorizacién
cardio—respiratoria continua

¢ Examen fisico y neurolégico cuidadosos

* Recuento sanguineo completo

¢ Glucemia, ionograma, calcio, f6sforo,
magnesio (en sangre)

¢ Gasometria arterial (especialmente después
de un EAL)

¢ Cultivos de sangre, orina, LCR, heces (si
hipertermia)

e Frotis para identificacién de VRS y/o B.
Pertussis

*Lictico, pirtivico, amonio, aminoacidemia

o Acidos orgdnicos, aminoaciduria

* Radiografia de térax

¢ Electrocardiograma

¢ Electroencefalograma y/o poligrafia del
suefio corta (2 h)

¢ Neumocardiograma (NCG) durante el
suefo.

A lactantes seleccionados (segiin clinica,

anamnesis y resultados previos):

¢ Estudio de la deglucién y esofagograma

o pH-metrfa esofdgica, simultinea con
neumocardiograma

* Radiografia lateral del cuello

e Exploracién oto-laringoldgica

¢ Ecografia craneal y/o TAC encefilica

* Ecocardiograma y/o Holter de 24 horas

¢ Estudio del reflejo 6eulo-cardiaco (ROC)

¢ Monitorizacién PO, transcutinea

* Poligrafia de suefio larga (PSG) (8 horas
nocturnas)

PMD es aceptado como una parte ms
del tratamiento de su hijo.

Rellenar cada uno de los apartados de
la FICHA de seguimiento, adjuntan-
dola en la historia clinica del pacien-
te, que permitird recoger todos los da-
tos relacionados con el PMD y que fa-
cilitar la valoracién de todas sus ano-

208

TABLA II. Entidades que cursan con apneas: diag-
néstico diferencial

Digestivo

Reflujo gastroesofégico, estenosis de piloro,
aspiracién, infeccién, malformacién congénita
(hernia diafragmatica, fistula eséfago-traqueal),
anomalfas funcionales

Neurolégico

Epilepsia, tumor cerebral, hematoma subdural,
infecci6n, respuesta vasovagal, malformacién
congénita

Respiratorio

Infecci6n, hipoventilacién alveolar congénita,
alteraciones respiratorias congénitas o
adquiridas

Metabélico y endocrino

Hipocalcemia, hipoglucemia, hipotiroidismo,
déficit de carnitina, sindrome de Legh,
sindrome de Reye, fructosemia y otras
intolerancias a alimentos

Cardiovascular

Cardiomiopatfas, arritmias, infeccién
(endocarditis), anomalias de los grandes vasos,
otras malformaciones

Misceldnea

Asfixia, efectos de farmacos, botulismo,
pielonefritis, sepsis, accidentes, errores de
nutricion

taciones desde el inicio hasta el final
del PMD.

Dar a las familias instrucciones con-
cretas de cémo reaccionar frente a las
alarmas, empezando por observar al
nifio y, si lo precisa, ofrecerle estimu-
lo téctil leve o bien estimulacién vigo-
rosa, y llegando a realizar una reani-
macién cardio—respiratoria si es ne-
cesaria, mientras se trasladan al hos-
pital si ello fuera preciso.

Ademds se les entregardn por escrito
unas normas de actuacién frente a las



TABLA Ill. Poblacién de «riesgo» a presentar una
muerte stibita infantil candidatos a un programa de
monitorizacién domiciliaria

1. EAL (episodio aparentemente letal), antiguos
near-miss o sindrome muerte subita aborta-
da

2. Apnea idiopética grave.

3. Respiracion peri6dica superior al 5% del tiem-
po de suefio.

4. Gemelo de SMSL.

5. Hermano de SMSL.

6. Dificultades con la ingestién de alimentos:
apnea y/o bradicardia.

7. Otros problemas pulmonares, neurolégicos y
cardfacos.

8. Prematuros como alternativa a hospitalizacién
prolongada.

9. Secuelas cardio-respiratorias de displasia bron-
copulmonar.

10. Lactantes traqueotomizados.

11. Hijos de madres adictas a opidceos o cocaina.

alarmas verdaderas detectadas por el
monitor.

5. Actuar en un hospital de referencia al

que la familia acude en el caso de una
urgencia y donde se hace el segui-
miento ambulatorio después del alta
hospitalaria o del inicio del PMD,
mensualmente hasta cumplir 6 meses
y luego cada 2 meses hasta su desmo-
nitorizacion.
La familia y cuidadores del nifio de-
ben conocer los nimeros de teléfono
del equipo médico, para consultar po-
sibles incidentes que surjan.

6. Recoger e interpretar las hojas de in-
dicencias domiciliarias, en las que las
familias han anotado las posibles alar-
mas detectadas por el monitor y la con-
ducta adoptada frente a las mismas y
que entregardn en las visitas de control.

7. Tabular las contestaciones de una en-
cuesta que, una vez finalizado el PMD,

TABLA IV. Criterios de inclusion de pacientes en un
programa de monitorizacién domiciliaria (PMD)

1. Entre los lactantes sintomdticos:

a.

Alteraciones del protocolo clinico de

estudio:

¢ alarmas reales de apnea y/o
bradicardia anotadas en hoja de
incidencias hospitalarias - trastornos
respiratorios registrados por
neumocardiograma o por
polisomnografia (apnea central, apnea
obstructiva, respiracion peridica,
respiracion superficial)

¢ pH-metrfa o laringoscopia patolégicas

. Anamnesis clinica sugestiva de haber

presentado un episodio aparentemente
letal (EAL)

. Constancia de datos epidemiol6gicos

comtinmente asociados a las victimas por
un SMSL

2. Entre los pretérminos sintomdticos:

a.

b.

C.

Constancia y persistencia de alarmas
reales de apnea y/o bradicardia que
precisaron estimulacién vigorosa en
varias ocasiones, anotadas en hoja de
incidencias hospitalaria.

Tener constancia de antecedentes
epidemioldgicos comtinmente asociados
a lactantes fallecidos por MSI, como son
prematuridad, indicios de crecimiento
intrauterino retardado, bajo peso, apgar
alterado

Tener en el momento del alta
hospitalaria una edad corregida, en que
la incidencia de la MSI es m4s elevada
(de 2 a 4 meses)

3. Entre los hermanos de victimas por un
SMSL:

a.

Valorando el antecedente familiar, ya que
el porcentaje de reincidencia es més
elevado con respecto a la poblacién
general, cifrado en:

o El2% en los hermanos sucesivos

* El 8% en los gemelos supervivientes

los familiares deben rellenar y que per-
mitird saber el <impacto» que el PMD
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Tabla V. Datos epidemiolégicos comtinmente aso-
ciados a un SMSL

Edad: menos frecuente antes de 1 mes y
después de los 6 meses. Maxima incidencia
entre los 2 a 4 meses, esporddico desde los 6 a
los 12 meses y excepcional después del afio. El
90% de casos ocurren durante el Primer
Semestre.

Sexo: mayor frecuencia en varones (3:2)

Enfermedades: historia de infeccién
respiratoria leve o sintomas gastrointestinales la
semana previa.

Reincidencia: hermanos siguientes: 2,1% (10
veces mayor). En gemelos: 4,2% (20 veces)

Tipo de lactancia: més frecuente cuando
reciben L. artifial

Factores asociados al nifio: mas comtin en
pretérminos pequeiios por su edad de
gestacion, pretérminos con displasia
broncopulmonar, neonatos con anoxia neonatal,
test de Apgar bajo, menor respuesta a
estimulos, mayor frecuencia de ingresos
hospitalarios, lactantes con reflujo cardio-
esofdgico y/o con dificultades al tomar el
alimento

Factores maternos: madres solteras, madres
jévenes, madres multiparas con intervalos
cortos entre embarazo, historia de abortos
previos, anemia durante embarazo, adiccién al
tabaco o drogas (opidceos o cocaina, falta de
cuidados-controles pre y postnatales

Factores ambientales: Mayor predominio en
dreas urbana en los meses frios y durante el
sueflo (de las 24 horas a las 9 horas de la
mafiana)

Antecedente de apnea o EAL (episodio
aparentemente letal). Ante un episodio de
EAL, es importante que los padres estén
atentos a: lugar y circunstancias de la crisis,
relacién con el suefio y la toma de alimento,
sensorio, color de la piel (morada o pélida),
tono, postura 0 movimientos anormales,
duracién de la crisis, tipo de reanimacién
requerida.
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TABLA VL. Criterios para retirar monitorizacién do-
miciliaria

1. Tener una edad corregida superior a los 6
meses; el 90% de fallecidos por MSI
ocurren entre 1 a 6 meses.

2. Ausencia de sintomas (apnea, cianosis o
hipotonta) y no reincidencia de episodio
aparentemenete letal.

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

4. Normalizacién en NCG domiciliario de
trastornos respiratorios patolégicos previos.

5. Hermanos de victimas por MSi: transcurrir
2 meses despues de la fecha del
fallecimiento del hermano.

haya podido ocasionar en el entorno

familiar, valorar las ventajas e incon-

venientes que hayan surgido y cono-
cer los pros y contras del PMD.

8. Los «criterios» objetivos para retirar el
monitor cardio-respiratorio de la po-
blacién incluida en programa de mo-
nitorizacién domiciliaria (PMD), por
ser susceptible de presentar una muer-
te suibita infantil (MSI), se detallan en
la tabla VI.

Es deseable, mientras dure el PMD,
contar con la colaboracién del pediatra de
cabecera al que se debe proporcionar una
amplia informacién del cometido y evo-
lucién del PMD.

En el caso de hermanos sucesivos o de
gemelos de victimas por una MSI, la acti-
tud recomendable viene plasmada en la
figura 2.

El pediatra de cabecera puede enviar a las
familias al centro hospitalario de referencia,
donde se les proporcionard la informacién y
asesoramiento adecuados ya que en estos pa-
dres al triste recuerdo del fallecimiento de un



Estudio en hospital de referencia
alalo 2 semanas de vida

Si neumocardiograma Si neumocardiograma

es normal sale alterado
Entrevista con los | _| Sison |__|Polisomnografia y
padres para normas| | normales otras pruebas

Pl
Monitorizacién |[<———————|Si estdn alterados

domiciliaria

FIGURA 2. Conducta recomendable a seguir con her-
manos de victimas por muerte sdbita infantil (MSI).

hijo, se une una marcada angustia y temor, que
aveces puede quedar atenuados establecien-
do una monitorizacién domiciliaria.

El equipo técnico

Se encargard de todas las cuestiones
técnicas de la monitorizacién y de los tra-
mites administrativos para conseguir la
prestacion del PMD.

El dia del alta, un técnico de la com-
pafifa se desplaza al domicilio del pacien-
te o al hospital que indique el PMD, ex-
plicara el funcionamiento y manejo del
monitor, la actitud a adoptar frente las alar-
mas verdaderas para estimular y/o recu-
perar al nifio con maniobras cardio-respi-
ratorias y la forma de rellenado de las ho-
jas de incidencias domiciliarias.

La instalacién del monitor se realiza
mediante electrodos adhesivos durante los
primeros dias para minimizar el niimero de
falsas alarmas y garantizar la confianza en
el monitor; posteriormente se pasa a insta-
lar un cinturén de velcro con electrodos de
caucho, alrededor de la zona pectoral su-
perior del nifio, que es mucho més c6mo-
do para el uso domiciliario del monitor.

Sus atribuciones son:

1. Ofrecer un servicio permanente para so-
lucionar los problemas que puedan sur-

gir con el monitor, como rotura de ca-
bles, mal contacto de los electrodos, man-
tenimiento de accesorios, dudas sobre el
manejo y funcionamiento del PMD, etc.

2. Proporcionar la documentacién nece-
saria del manejo y caracteristicas del
monitor, normas por escrito de ma-
niobras de reanimacién cardio-respi-
ratoria frente a las alarmas verdaderas,
la hoja de seguimiento para adjuntar
a la historia clinica del paciente y las
hojas de incidencias domiciliarias pa-
ra anoatar las posibles alarmas y la ac-
titud adoptada frente las mismas.

3. Apoyar ala familia a lo largo de la du-
racién del PMD, mediante llamadas
telefénicas de apoyo y control, ademds
de visitas periédicas ya que la ansie-
dad, al principio, posiblemente des-
aparecerd a medida que tengan con-
fianza con el desarrollo del PMD.

4. Realizaci6n de neumocardiogramas a
domicilio para control evolutivo del pa-
ciente, a peticién del equipo médico.

5. Proporcionar al equipo médico la ficha de
seguimiento para adjuntar en la historia
clinica del paciente, que permitiréd el con-
trol evolutivo unificado de todos los lac-
tantes incluidos en PMD.

6. Entregar un folleto divulgativo sobre la
MSTI, publicado por la Asociacién de
Padres para el Estudio y Prevencién de
la MSI (APEPMSI) de cada Sociedad
Regional de Pediatria (ya existen en Ca-
talufia y Murcia), para su informacién.
Son varias las Comunidades Auténomas

que han firmado, con una casa comercial, un
convenio que cubre la prestacion econémica
de la monitorizacién domiciliaria para aque-
llos lactantes a los que centros hospitalarios de
referencia consideran que tienen un riesgo au-
mentado de padecer una MSI. También la ma-
yorfa de mutuas privadas cubren el PMD.
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Anexo 1.5

Actuacion del pediatra ante una «muerte
subita infantil»: aspectos clinico-legales

Aprobado por el «Grupo de Trabajo» para el Estudio y Prevencion del
SMSL de la AEP (Barcelona, junio de 1994)

INTRODUCCION

. Autopsia: etimoldgicamente de auto
= uno mismoy ophis = vista; examinar
con los propios ojos. Es sinénimo de
necropsia (necros = caddver), es decir,
estudio del cadaver.

2. Tipos de autopsia:

a. Clinica o simplemente necropsia, re-
alizada por los anatomopatélogos cli-
nicos. Legalmente estd regulada por
una Ley de junio de 1980 y un Re-
al Decreto de junio de 1982 que
desarrolla la anterior.

b. Médico-legal o judicial, realizada por
los médicos forenses. Regulada por
diversos articulos de la Ley de En-
juiciamiento Criminal.

. ¢Por qué se realiza una autopsia

clinica?

Para obtener:

e Correcto diagndstico de las enfer-
medades.

e Correlacién entre los sintomas cli-
nicos y la causa del fallecimiento.

e Criterios de control de calidad asis-
tencial hospitalaria.

. Autopsia médico legal y muerte si-

bita (MS):

Desde el punto de vista médico-legal

la MS se define como aquella muer-

te imprevista, aparentemente de cau-
sa natural, pero de patologia descono-
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cida, habitualmente rdpida, que pue-
de ser, en todo caso, sospechosa de ha-
ber tenido eventualmente una causa
violenta. Es preciso subrayar que la
causalidad violenta no es mds que una
posibilidad lejana, pero, a pesar de to-
do, admisible™. La autopsia excluird
la muerte violenta y probablemente
diagnosticaré la causa del fallecimien-
to.

. Muerte subita infantil (MSI) y sin-

drome de la muerte subita del lac-
tante (SMSL):

La MSI se define como la muerte re-
pentina de un lactante o nifio peque-
fio, inesperada por la historia previa.
El SMSL se define como la muerte re-
pentina de un lactante aparentemen-
te sano y que la AUTOPSIA minucio-
say completa no permite encontrar la
causa del fallecimiento («autopsia blan-
ca»)®@,

Las dos caracteristicas fundamentales
de esta definicién son:

® Muerte inesperada.

® Muerte inexplicada tras la autopsia.
En 1989, un grupo de expertos reuni-
dos bajo el patrocinio del Instituto Na-
cional de la Salud Infantil de
EE.UU.®, dieron una nueva defini-
ci6n del SMSL, que amplifa la ante-
rior de Beckwith en 1969®@: «la muer-



te inesperada de un nifio que perma-

nece inexplicada después de una mi-

nuciosa investigacién del caso que in-

cluye realizacién de una autopsia com-
pleta, examen del lugar de la muerte

y revisién de la historia previa».

En los casos de muerte sibita infantil,

la autopsia tiene una importancia ex-

traordinaria desde el punto de vista:

a. Juridico-legal, para descartar un
mecanismo violento (malos tratos,
sofocacién, intoxicacién)“-6),

b.Investigacién, para conocer ade-
cuadamente los sustratos morfol6-
gicos que subyacen en estas muer-
tes e intentar explicar los mecanis-
mos fisiopatégenos que hagan posi-
ble clasificar las las muertes por los
hallazgos anatomo-patolégicos o
bien esclarecer la(s) causa(s) del
SMSL®8),

c. Clinico-preventivo, diagnosticando
patologias que pueden ser preveni-
das en embarazos siguientes (enfer-
medades congénitas o trastornos me-
tabdlicos hereditarios) y diagnosti-
cando correctamente los casos de
SMSL, para que hermanos gemelos
o hermanos sucesivos puedan bene-
ficiarse de medidas preventivas (es-
tudio clinico y/o inclusién en pro-
grama de vigilancia domiciliaria)®.

d. Administrativo, facilitando la actua-
cién del facultativo para la certifi-
cacién de defuncién y evitar impli-
caciones juridico-penales (10.10),

Lo habitual es que un lactante, al ser

encontrado muerto en su cuna, sea

conducido a un servicio de urgencias
donde ingresa cadéver y no se consi-
gue su reanimacion. Es por ello que el
examen del lugar del fallecimiento se
realiza en muy escasas ocasiones y es-

to tiene mucha importancia ya que
puede proporcionar evidencias inte-
resesantes acerca del mecanismo de la
muerte que, de otro modo, pasarian
desapercibidas.

CONDUCTA A SEGUIR POR EL PEDIATRA
ANTE UNA MSI

La conducta ante una MSI que es tra-

ida a un servicio de urgencias de un hos-
pital o avisan a un médico de urgencias
domiciliario o bien al médico de cabece-
ra, debe ser:

1.

2.

Informar a la familia de que la autop-

sia es imprescindible.

El médico debe obtener y anotar los

siguientes datos, que facilitard al mé-

dico forense:

Datos personales del nifio fallecido:

— Nombre y apellidos:

— Direccién:

— Teléfono:

— Poblacién:

— Fecha de nacimiento:

— Edad actual:

— Hora en que estaba vivo:

— Hora en la que fue hallado muer-
to:

— Antecedente familiares: MSI/enfer-
medades hereditarias

— Antecedentes personales: pretérmi-
no (SI/NO)

— Antecedentes patolégicos: apnea/cia-
nosis/hipotonia/vomitador

— Antecedente de ingresos hospitala-
rios por:

— Lo notaban enfermo: CVA/GEA/Fe-
bril/otros:

— Tomaba medicamentos: nombre y
dosis

— Alimentacién seguida: materna/ar-
tificial/mixta
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TABLA I. Sistematica de recogida de muestras en casos de muerte stbita infantil (MSI) que acu-
den a un hospital para proceder a «estudios metabdlicos»

1.1. Obtener, inmediatamente después del exitus, muestras en tubos de ensayo, de:

 Humor vitreo: 2-3 cc —incidir por dngulo externo— CONGELAR en

* Orina: sondar o puncién supraptbica: 2-3 cc NEVERA

¢ Liquido cefalorraquideo: 5 cc a -18/20°C

* Sangre: impregnar papel de filtro -cartoncito que se usa para detectar GUARDAR en
diagnéstico precoz en periodo neonatal-, dejar secar a temperatura CONGELADOR
ambiente, guardar en bolsita de NEVERA

de celofén y luego en tubo de ensayo

1.2. También se deben recoger muestras -antes de las 3 horas posteriores al exitus- de:
* Biopsia de higado Guardar envueltas en papel de aluminio y

congelarlo a -80°C en congelador especial
¢ Biopsia de musculo

2. Al dia siguiente, o el mismo si es posible, avisar al representante regional del «Grupo de Estudio y
Prevencion de la MSI de la AEP» para el envio de las muestras al Instituto de Bioquimica Clinica
(IBC) regional, en caja especial de «poro expan» con nieve carbénica

3. Si se procede a la necropsia en el Servicio de Anatomia Patoldgica del Hospital o en el Instituto
Anatémico Forense -con preferencia en las 3 horas siguientes al exitus- debe obtenerse:
e Liquido pericérdico: 3 cc
¢ Humor vitreo y orina -si no se han recogido previamente-

Proceder igual que en los apartados 1.1y 2

* Biopsia de higado
* Biopsia de misculo
Estas dos muestras hay que congelarlas a -80°C, hasta que el IBC tenga los resultados de las primeras
muestras. Si alguna de las determinaciones iniciales fuera patolégica se lo comunicarin al representante
regional para que les envie las muestras guardadas en el hospital de higado y musculo conservadas a

80°C.
Hacerlo en caja adecuada, con nieve carbénica

Circunstancias del fallecimiento: — Intentaron reanimarlo: SI/NO

— Lugar: domicilio propio/familiar/ — Tipo de reanimacién: masaje car-
guarderfa diaco/boca a boca/zarandeo

— Sitio: cuna/cochecito/cama de los pa- — Duracién de la reanimacién en do-
dres/vehiculo/otros micilio:

— Posicién en que fue encontrado: Datos del hospital (si lo han trasladado):
prono/supino/lateral — Nombre del hospital:

— Habfa restos de alimento en el si- — Poblacién:
tio donde fue hallado: SI/NO — Direccién:

— Estaba cubierto por la ropa de la cu- — Teléfono:
na: SI/NO — N° de historia clinica del paciente:

— Calor: caliente/frio — Jefe de Guardia: Dr.

— Color: pélido/cianético/livideces — Hora en que llegé al hospital:
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— Resumen de la exploracién fisica:
— dSe le practicé reanimacién?: SI/NO
— En caso afirmativo, describir qué ti-
po y duracién:
En los hospitales, seguir las indicacio-
nes de la tabla I, que explica la «sis-
temitica de recogida de muestras en
casos de muerte sibita infantil» para
proceder a estudios metabélicos.
En todos los casos, se dard parte al
Juzgado correspondiente, para que el
juez lo notifique al forense, el cual re-
alizard la necropsia en el propio hos-
pital -siguiendo normas de recogida
del Instituto Nacional de Toxicologia-
o bien ordenari traslado del cadaver
al Instituto Anatémico-Forense.
Al dia siguiente facilitar el nombre,
apellidos y direccién del nifio falleci-
do, al responsable regional del «Gru-
po de Estudio y Prevencién de la
Muerte Subita Infantil» de la AEP, pa-
ra que pueda efectuar el envio de
muestras al instituto bioquimico res-
pectivo y pueda completar los datos
del «protocolo de estudio multidisci-
plinar»: epidemioldgico, clinico, ana-
tomo-patoldgico y médico-legal que
permitird en su dia cerrar y clasificar
cada caso, cuando se conozca el estu-
dio microscépico e inluirlo en el re-
gistro regional de casuistica de MSI
del Grupo Regional de la AEP.
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Anexo 1.6

Clasificacion de las muertes subitas del
lactante. Sistematica en el cierre de

necropsias

M.P. Sudrez Mier!, B. Aguilera Tapia’, M. Sancho Ruiz?

1Seccién de Histopatologfa. 2Director del Instituto Nacional de Toxicologfa.
Instituto Nacional de Toxicologia de Madrid

El estudio de las muertes sibitas de
lactantes y su clasificacién resultan pro-
blemiticos por varias razones. En primer
lugar, no se realiza autopsia a todos los ni-
fios que fallecen sibitamente y por tanto,
aunque el modo de presentacion y las cir-
cunstancias sean compatibles con un sin-
drome de muerte stbita del lactante
(SMSL), muchos de estos diagndsticos no
estdn confirmados. En otros casos se re-
alizan autopsias incompletas o no se in-
vestigan las circunstancias de la muerte ni
los antecedentes patolégicos.

Por tltimo, en el estudio necrépsico
es necesaria una correcta interpretacion
de los hallazgos para no considerar causa
de muerte lo que pueden ser anomalias
menores. De hecho, existen marcadas di-
ferencias en la valoracién de las lesiones
microscépicas entre patélogos de dife-
rentes paises'!).

Para estandarizar la clasificacién de las
muertes sibitas en lactantes el National
Institute of Child Health and Human De-
velopment (NICHD) de Estados Unidos,
realiz6 un estudo multicéntrico a princi-
pios de los afios 80 que consistié en el es-
tudio microscépico de tejidos de unos
1.000 casos de muertes sibitas y contro-
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les. Los resultados de tal estudio fueron
publicados por el Instituto de Patologfa de
las Fuerzas Armadas (AFIP) en un atlas
que se convirtié en el manual de diagnds-
tico histolégico para estos casos®. Este
manual incluye la lista de los diagndsticos
diferenciales a considerar en la muerte si-
bita de un lactante y los criterios consen-
suados por el panel de patélogos que in-
tervinieron en el estudio, en la valoracién
de las lesiones encontradas.

También en los paises nérdicos, en los
afios 90 el Grupo de Trabajo de Patologia
dentro del NORD SIDS Study alcanz6 un
consenso en cuanto al diagndstico de ex-
clusién en patologfas de pulmén, corazén
y cerebro®.

En 1995, en la reunién del Global
Strategy Meeting, en Austria, se propuso
la creacion de un banco de preparaciones
de referencia de tejidos de nifios falleci-
dos por traumatismos®.

SISTEMATICA EN EL CIERRE DE
NECROPSIAS

EL Instituto Nacional de Toxicologfa,
como ya se ha comentado en el capitulo
7, es el laboratorio de referencia para es-



tudio de los casos de muerte stibita del lac-
tante. Los forenses, una vez realizado el
estudio externo del cadaver y la apertura
del mismo, nos remiten las muestras con
mejor o peor seguimiento del protocolo
propuesto. Una vez realizados los estudios
anatomopatolégicos, quimico-toxicol6gi-
cos, bioquimicos Y, ocasionalmente, mi-
crobiolégicos, y tras valorar las circuns-
tancias de la muerte y antecedentes clini-
cos (datos aportados por los médicos fo-
renses, no en todos los casos), procede-
mos a la siguiente clasificacién (semejan-
te a la de otros grupos de trabajo, como el
de los paises nérdicos®):

Grupo A. Sindrome de Muerte Sibita del
Lactante genuino

Son aquellas casos en los que la au-
topsia muestra las caracteristicas morfo-
l6gicas propias del Sindrome, sin encon-
trar lesiones que expliquen la muerte, y
en los que la revisién de la historia clinica
y las circunstancias de la muerte tampoco
permiten establecerla.

Las caracteristicas anatomopatolégi—
cas propias del sindrome son las siguien-
tes. A la inspeccion del caddver, se trata
de lactantes bien cuidados, nutridos e hi-
dratados, en los que los tnicos hallazgos
son la existencia de salida de liquido tefii-
do de sangre o espuma por nariz y boca
y la cianosis labial y ungueal.

Ala apertura de las cavidades, existe un
ndmero variable de petequias en pleura,
pericardio y timo, las que estdn presentes
en alrededor de un 70% de los casos de
SMSL. Suele haber edema y congestién
pulmonar. El hallazgo de restos de mate-
rial blanquecino compatible con leche en
via aérea, es un hecho frecuente, pero re-
presenta un fenémeno agénico o secunda-
rio a las maniobras de reanimacién y no

es causa de asfixia como se postulé anti-
guamente. Los 6rganos linfoides estén bien
desarrollados. La vejiga suele estar vacia.

Microscépicamente se observa con-
gestion y edema pulmonar asi como ma-
créfagos alveolares, especialmente en re-
gién subpleural. Puede haber focos de he-
morragia alveolar que pueden estar en re-
lacién con intentos de reanimacién. Hay
hiperplasia folicular en érganos linfoides
(ganglios linféticos, placas de Peyer, amig-
dalas, pulpa blanca del bazo, tejido linfoi-
de peribronquial). En corion de laringe,
trdquea y bronquios hay leve a moderado
infiltrado linfoplasmocitario, que puede
ser secundario a infecciones respiratorias
previas. En algunos casos ademads puede
haber ligera esteatosis heptica.

Grupo B. Gasos borderline o con
lesiones insuficientes

Son casos en los que se encuentran ha-
llazgos autdpsicos o sintomas clinicos pa-
tolégicos pero insuficientes para explicar
la muerte. Uno de los mayores problemas
y que mds discrepancia suscita es el de la
valoracién de los frecuentes infiltrados in-
flamatorios que pueden presentar estos
nifios®. Nosotros, siguiendo los criterios
del NICHD, no consideramos una bron-
quiolitis o neumonfa causa de muerte si
no compromete ampliamente al pulmén,
generalmente los cinco l6bulos.

Grupo C. Muerte stibita explicada
Corresponde a aquellos casos en que
la historia clinica, circunstancias de la
muerte o investigacion postmortem per-
mite determinar la causa de la muerte.

Grupo D. Muertes de origen indeterminado

Se trata de muertes stbitas en donde
la investigacién postmortem ha sido muy
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FIGURA 1. Distribucién por grupos de los 173 casos
de muestras sibitas infantiles estudiadas en el Ins-
tituto de Toxicologfa de Madrid desde 1995 a 2001.

insuficiente y aunque no se encuentra cau-
sa de muerte, no podemos asegurar que
se trate de un SMSL.

REGISTRO DEL INT
Entre 1995 y 2001 estudiamos en el
INT de Madrid 173 casos de muerte st-

FIGURA 2. Evolucién de los diferentes grupos.

bita del lactante, 107 de sexo masculino
(61,8%) y 66 de sexo femenino (38,2%),
con edades comprendidas entre 15 dfas
y 12 meses. En la figura 1 se muestra el
porcentaje perteneciente a cada uno de
los grupos mencionados. La evolucién de
los grupos a lo largo de esos afios se re-
sume en la figura 2, donde podemos apre-

TABLA I. Causas de muerte stibita explicada. INT de Madrid (1995-2001)

Infecciosas 23 (37,7%)
* BN + Bronquiolitis 14
o Laringitis aguda 1
* Traqueobronquitis aguda 1
* Sepsis 6
* Meningitis 1
Cardiacas 17 (27,8%)
¢ Sistema de conduccién 10
¢ Fibroelastosis endocardica 2
¢ Tumores 2
¢ Miocarditis 2
¢ Origen anémalo coronaria 1

Encefilicas 3 (4,9%)

o Secuela de EHI 2

¢ Epilepsia 1
Deshidratacién 6 (9,8%)
Hipoplasia suprarrenal 4 (6,5%)
Displasia broncopulmonar 1
Hemorragia via aérea 1
Enf. metabélica 1
Esofagitis hemorrigica 1
Botulismo 2 (3,2%)
Intoxicacién monéxido 1(1,6%)
Sofocacion 2

Total 61 casos (35,2%)
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ciar que entre los afios 96 y 98 se produ-
jo un marcado incremento de las muer-
tes stbitas de causa explicada y que des-
de entonces ha sido el grupo predomi-
nante.

En 61 de los 173 casos estudiados en-
tre 1995 y 2001 (35%) encontramos le-
siones o circunstancias que podian ser
causa de muerte y que se resumen en la
tabla I. Vemos que la patologia predomi-
nante fue la infecciosa con 23 casos (38%),
seguida por la cardfaca con 17 casos
(28%).

La clasificacién y, por tanto, también
el registro de muerte subita del lactante
realizados por el INT tienen sus limita-
ciones puesto que la recogida de ante-
cedentes patoldgicos y el estudio de las
circunstancias de la muerte muchas ve-
ces son incompletos. Ademds, solamente
de forma ocasional clasificamos los ca-
sos con la colaboracién de un pediatra, si-
tuacién que esperamos sea solventada
muy pronto.
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Anexo 1.7

Consenso para la reduccion del riesgo en
sindrome de muerte subita del lactante

(SMSL)

Comité en Sindrome de muerte subita del lactante de la Asociacion
Latinoamericana de Pediatria (ALAPE)

Ciudad de Florencia, Italia 2002

%

(&)

ALAPE
Cumile de esluliv y | de 1o Asaciacion ASOCIRCION
prevengiin en myerle | Latinvamoericana de LATIKCOA M ERICANL
sileila ded laglanle | Fediatria. DE PEDGATEIA

Esta propuesta estd dirigida a todas
aquellas personas involucradas en el cui-
dado de los nifios y en sus hdbitos de crian-
za, en particular a padres, médicos, en-
fermeros, educadores y ha sido realizada
por el Comité en Muerte Siubita del Lac-
tante de la Asociacion Latinoamericana de
Pediatria, el cual estd integrado por miem-
bros de diversos paises como Argentina,
Brasil, Chile, Espana, Italia, Portugal,
Uruguay, entre otros.

Se define al sindrome de muerte si-
bita del lactante o sindrome de muerte si-
bita inexplicada del lactante como la muer-
te repentina e inesperada de un nifio me-
nor de un afio de edad, que permanece in-
explicable luego de una profunda investi-
gacion, que incluye el estudio de la au-
topsia completa, la investigacion de la es-
cena de la muerte y la evaluacién de la his-
toria clinica del nifio y su familia.
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La tasa de mortalidad para SMSL en
paises latinoamericanos es variable segin
caracterfsticas demogrificas, clima, nive-
les de educacion, cumplimiento de las me-
didas preventivas, niveles socioeconémi-
cos de la poblacién evaluada y capacidad
de estudios diagnésticos.

Las cifras que se cuentan en nuestros
pafses son escasas y oscilan entre 0,2 a 0,8
por mil nacidos vivos, por lo cual, este sin-
drome debe constituir una preocupacion
para las autoridades sanitarias, sociedades
cientificas, médicos asistenciales y fami-
lias.

Es imprescindible que nuestros pai-
ses trabajen a través de estudios protocoli-
zados de autopsia completa segiin normas
internacionales, para un correcto diagnos-
tico y obtencién de cifras reales de las cau-
sas de mortalidad infantil y en una adecuada
formacién y recoleccién de datos epide-
miolégicos sobre los hébitos de crianza.



FACTORES RELACIONADOS CON EL
SINDROME DE MUERTE SUBITA DEL
LACTANTE

La frecuencia es mayor entre los 2y 4
meses de edad y en los meses mas frios del
afo, la etiologia permanece desconocida;
pero existen algunos factores que se aso-
cian con mayor frecuencia a estos nifios.

Factores sociales, maternos y perinatales

El riesgo de SMSL aumenta en los ni-
fios que provienen de hogares con meno-
res recursos y niveles de educacién bajos,
hecho que a veces fomenta el hacina-
miento.

Madres adolescentes, intervalos in-
tergestacionales cortos, embarazos poco
controlados y tabaquismo durante la ges-
tacion.

Factores propios del recién nacido co-
mo prematurez, retardo o restriccién del
crecimiento intrauterino y peso al nacer
menor de 2.500 g, también aumentan el
riesgo.

Factores ambientales y habitos de crianza

Estos factores son muy importantes
pues ellos pueden ser modificados por la
familia, lo cual los transforma en verda-
deros pilares de prevencién para dismi-
nuir el riesgo.

Posicion de los bebés para dormir
Existen numerosos estudios que han
revelado la estrecha asociacién de dormir
boca abajo (deciibito prono) con un in-
cremento del SMSL. El andlisis de la li-
teratura médica publicada demuestra es-
ta fuerte asociaci6n entre la posicién de
prono y la mayor incidencia del SMSL.
Los bebés que duermen boca arriba
tienen entre 12,5 a 17 veces menor riesgo
de presentar un SMSL, por lo cual todo

nifio debe ser colocado para dormir boca
arriba (dectibito supino), salvo contrain-
dicacién médica especifica.

Es importante destacar que no ha ha-
bido un aumento de la morbimortalidad
por broncoaspiracién en aquellos paises
donde se ha cambiado la posicion para
dormir, de boca abajo a boca arriba o po-
sicién de supino.

Cuidados a tomar en la cuna

Debe tener colchén firme, libre de al-
mohadas, juguetes o ropa arrollada den-
tro de la misma. No se aconseja el abrigo
exagerado, como tampoco se aconseja cu-
brir su cabeza durante el suefio.

Cigarrillo

El cigarro o cigarrillo, cuando se fuma
durante la gestacion, puede triplicar el
riesgo del SMSL; dependiendo del nu-
mero de cigarros o cigarrillos consumidos,
el riesgo también aumenta cuando la ma-
dre o el padre fuman en el ambiente en
que permanece el nifio (fumador pasivo).

Lactancia

La lactancia materna es el mejor ali-
mento para el nifio. Existen estudios que
demuestran que la lactancia parecerfa ser
un factor protector en SMSL. Es acon-
sejable mantener y fomentar la lactancia
materna por sus miltiples beneficios; pre-
vencion de infecciones, desarrollo del sis-
tema nervioso, contacto piel a piel madre-
hijo, menor umbral para despertares, etc.

Compartir Ia habitacion

Es aconsejable que los bebés duerman
en la misma habitacién que sus padres has-
tala edad de los 4 a 6 meses, esto favore-
ce la lactancia materna y los cuidados du-
rante el suefio, reduciendo el riesgo de
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presentar SMSL. Para mayor informacién
consulte con su médico pediatra.

Consejos ltiles para la prevencion del

sindrome de muerte stibita del lactante

1. Acueste al nifio boca arriba para dor-
mir.

2. Déle de mamar, la lactancia materna
es el mejor alimento para el nifio.

3. No lo abrigue demasiado, ni cubra su
cabeza para dormir.
El exceso de ropa (sobre abrigo) o el
exceso de calor de la habitacién au-
menta el riesgo.

4. El colchén donde duerme el bebé de-
be ser firme, evite utilizar almohadas
o juguetes blandos en la cuna.

5. Mantenga limpio el ambiente, no per-
mita que se fume en su entorno.
Y si su bebé no ha nacido todavia, re-
cuerde concurrir a los controles pe-
riédicos con su médico y conocer que
el consumo de tabaco, alcohol o dro-
gas durante el embarazo genera mu-
chos riesgos para su bebé, aumentan-
do, entre ellos, el de padecer una
muerte sibita del lactante.
Para mis informacién, consulte a su
pediatra.

Consenso para la reduccion del riesgo en
muerte stbita del lactante de la ALAPE

Realizada en el marco del IV Simpo-
sio Latinoamericano en muerte stbita del
lactante y VII Conferencia Internacional
en Sudden Infant Death Syndrome , Flo-
rencia, Italia. Agosto 2002

Coordinador: Dr. M. Rocca Rivarola
(Arg). Integrantes: Dr. ]. Calheiros Lobo
(Por) - Dr. F. Camarasa Piquer (Esp)- Dr.
F. Follett (Arg) - Dra M. Lahorgue Nunes
(Bra) - ].E. Olivera (Esp)- Dr. A. Jenik (Arg)
- Dra I. Rubio (Uru) - Dr. P. Peirano (Chi)

222

— Dr. L. Nespoli (Ita) - Dra. B. Aguilera
(Esp) - Dr. R. Piumelli (Ita), Dra. Virginia
Kanopa Almada (Uru) - Dra. Marifa Villa
(Ita)-Dra. Simone Gusmao Ramos (Bra) -
Dr. A. Vigo (Ita) - Dr. Jacopo Pagani (Ita).

BIBLIOGRAFIA

1. AAP task force on infant positioning and SIDS.
Pediatrics1992; 89; 1120-1126.

2. Grupo de Trabajo para el Estudio y Prevencién
de la muerte stibita infantil de la Asociacién Es-
pafiola de Pediatrfa. Libro Blanco. Sindrome
de muerte stbita del lactante. Ergon, 1996.

3. Willinger M, James LS. Defining the SIDS: De-
liberation of an expert panel convened by the
National Institute of Child Healt and Human
Development. Pediatr Pathol 1991; 11:677-84.

4. Rocca Rivarola Manuel. Sindrome de muerte
stibita infantil en Argentina: Resultado de los
primeros afios de estudio. Anales Espatioles de
Pediatrfa 1977;Suplem. 92:16-17.

5. Grupo de trabajo en Muerte stbita del lactante.
Recomendaciones para disminuir el riesgo de
SMSL. Arch Arg Pediatrfa 1997;95(2):127-129.

6. Franco P, et al. Prenatal exposure to cigarette

smoking is associated with a decrease in arou-

sal in infants. | Pediatr 1999;135:34-48.

Kahn A, et al. Sleep and cardiorespiratory cha-

racteristics of infants victims of sudden death:

a propsective case-control study. Sleep

1992:15:287-292.

8. Kahn A, et al. Prenatal exposure to cigarettes
in infants with obstructive sleep apneas. Pedia-
trics 1994;93:778-783.

9. Mitchell EA, et al. Reduction in mortality from
sudden infant death syndrome in New Zealand:
1986-1992. Arch Dis Child 1994,70:291-294.

10. Rognum TO. SIDS or not SIDS? Classification
problems of sudden infant death syndrome. Ac-
ta Paediatr 1996; 85(4): 401-3.

11. Mitchell EA, Brunt JN. Reduction in mortality
from sudden infant death syndrome in New Ze-
aland. 1986-1992. Arch Dis Child 1994; 70: 291-
294,

=1



12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

Kahn ], Wacholder A, et al. Prospective study on
the prevalence of sudden infant death and pos-
sible risk factors in Brussels: Preliminary results
(1987-1988). Eur] Pediatr 1990; 149: 284-7.

American Academy of Pediatrics. Task Force
on Infant Position and Sudden Infant Death
Syndrome. Changing concepts of sudden infant
death syndrome: implications for infant slee-
ping environment and sleep position. Pediatrics

2000;105:650-656.

Mitchell EA, Touhy PG, Brunt M, et al. Risk
factors for sudden infant death syndrome fo-
llowing the prevention campaign in New Zea-
land: a prospective study. Pediatrics 1997;100:
835-840.

Blair PS, Fleming P, Smith IJ, et al. Babies sle-
eping with parents: case-control study of fac-
tors influencing the risk of the sudden infant
death syndrome. Br Med ] 1999;319: 1457-1462.

Grupo de Trabajo en Muerte Stbita del Lac-
tante. Nuevas recomendaciones para la dismi-
nucién del riesgo del sindrome de muerte si-
bita del lactante. Comité en SMSL de la So-
ciedad Argentina de Pediatria Arch. Argent Pe-
diatr 2000; 98(4):239-243.

Gutiérrez C, Palenzuela S, Rodriguez A, Balbe-
la B, Rubio I, Lemes A, Scavone C, Kanopa V, Ra-
mos Nicolini S,.Muerte inesperada del lactante.
Diagnéstico de situacion en la ciudad de Monte-
video. Arch Pediatr Urug 2001;72(3):185-197.
Mitchell E. Epidimiology. Evidence based me-
dicine and reduction:Prone sleeping position
and smoking. Plenary session. SIDS Interna-
tional conference. Florencia. Italia Agosto 2002.

Nunes ML, Pinho APS, Aerts D, Sant'Anna A
, Martins MP, da Costa JC. Sudden infant de-
ath syndrome: clinical aspects of na underdiag-
nosed disease. Jornal de Pediatria (R]) 2001;
77: 29-34.

Nunes ML, Martins M, Nelson EAS, Cowan S,
Cafferata ML, da Costa JC . Maternity advice
survey: sleep position in Brazil. Cadernos de sa-
ude pl’lblica 2002;18:109-118.

Barros FC, Victora CG, Vaughan JP, Teixeira
AMB, Ashworth AA. Infant mortality in sou-
thern Brazil: a population based study of cau-

22.

23

24.

25.

26.

27.

28.

29.

30.

3L

ses of death. Archives of Disease in Childho-
od 1987:62:487-490.

Peres LC. Sudden unexpected infant death
syndrome in ribeirfio Preto, Brazil. Revista Pau-
lista de Medicina 1998; 116:1803-7.

.Pinho APS. Estudo dos Proviveis Fatores de
Risco Associados & Sindrome da Morte Stibita
do Lactente. 2001. Dissertagdo (Mestrado em
Clinica Médica) - Pontificia Universidade Ca-
télica do Rio Grande do Sul. Orientador: Mag-
da Lahorgue Nunes.

Rodriguez Alarcén J. ;Debemos aconsejar que
los lactantes no duerman en dectbito prono?.
Bol S Vasco-Nav Ped 1992; 26:1-4.

Carpenter R. et als. ECAS European Concer-
ted Action on SIDS. An Esp Pediat 199;46 S
92, 21.

Camarasa Piquer F. Editorial: E1 Sindrome de
la muerte stibita del lactante (S.M.S.L.). An Esp
Pediatr 1999; 51: 453-455.

Grupo de Trabajo para el Estudio y Prevencién
de la Muerte Stibita del Lactante de la AEP.
Sindrome de la muerte sibita del lactante
(SMSL). Medidas preventivas ambientales. An
Esp Pediatr 2001; 54: 573-74.

Mitchell EA, Milerad . Smoking and sudden
infant death syndrome. En: International con-
sultation on environmental tabacco smoke
(ETS) and child health. Genova, World Health
Organization,1999: 105-129.

Jenik A, Cowan S. Muerte Stbita del lactante:
¢Como proteger a los nifios durante el suefio?.
Salud Perinatal. Centro Latinoamericano de Pe-
rinatologfa y Desarrollo Humano (CLAP) 1998
Dic;17:41-44.

McVea K, Turner PD, Peppeler DK. The role
of breastfeeding in Sudden Infant Death
Syndrome. | Hum Lact 2000; 16 (1);13-20.

Aspres N, Boccaccio C, Jenik A. Medio Am-
biente y Pausas de Crianza. Guia de Segui-
miento del Recién Nacido de Riesgo. Unidad
Coordinadora Ejecutora de Programas Mater-
no-Infantiles y Nutricionales. Noviembre de
2001. Ministerio de Salud. Presidencia de la Na-
cién. Argentina.

223



Anexo 2.1

Propuesta fundacional*

Del «Grupo de Trabajo» para el Estudio y Prevencion de la Muerte
Subita Infantil de la Asociacion Espaiola de Pediatria en Espaia

(GEPMSI de la AEP)

*(XXII Reunion Anual de la AEP. Madrid 1 de diciembre de 1990)

Integrar en el «Grupo de Trabajo» a
pediatras, médicos y personas interesadas
en la MSI, a nivel nacional, dentro del se-
no de la AEP y auspiciado por cada una
de sus 12 Sociedades Regionales de Pe-
diatrfa con el fin de desarrollar, en cada
una de ellas, las siguientes funciones:

1. Facilitar informacién actualizada so-
bre la MSI a todos los pediatras y mé-
dicos del pais y a la misma sociedad.

2. Pedir la colaboracién de los médicos
que deban asistir a la muerte repenti-
na e inesperada de un nifio entre 2 se-
manas a 2 afios de edad, para que
aconsejen la practica de un estudio ne-
crépsico obligado en un centro hospi-
talario de referencia, donde se aplica-
rd un «protocolo epidemiolégico/mor-
folégico» concensuado, que facilitard
un censo de incidencia fiable, clasifi-
car correctamente la muerte por los
hallazgos patalégicos obtenidos y co-
nocer el «perfil epidemiolégico» de las
victimas por una MSI, que servird pa-
ra conseguir una mejor prevencion.

3. Adoptar un «protocolo clinico de es-
tudio» unificado, para facilitar el estu-
dio de lactantes y pretérmino sinto-
maticos e seleccionar, entre ellos, a los
que tienen un «riesgo aumentado» de
padecer un MSL.
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4.

Divulgar la aplicacién de «scoorings
epidemioldgicos» a todos los recién na-
cidos de las maternidades, a fin de in-
tentar seleccionar entre ellos a aque-
llos lactantes de «riesgo aumentado» a
presentar una MSI, como ya se viene
efectuando en varios paises.
Desarrollar los sistemas de vigilancia
ambulatorios adecuados entre la po-
blacién de «riesgo aumentado», como
son los «programas de monitorizacién
domiciliaria», los «sistemas de punta-
je de sintomas» o bien el «control pon-
deral».

Informaci6n y asesoramiento a las fa-
milias afectadas por una MSI, después
de efectuado un estudio necrépsico,
ante la posibilidad de una nueva ges-
tacién. También con las familias de lac-
tantes identificados de «alto riesgo» in-
cluidos en «programa de monitoriza-
cién domiciliaria».

Integrar al grupo nacional en la ES-
PID, Sociedad Europea de Estudio y
Prevencién de la Muerte Subita In-
fantil, que formalmente se constituird
en Rouen (Francia) en junio-91, y par-
ticipar en su «programa de prevencion
y estudio de la MST en Europa».
Facilitar los contactos del grupo de
trabajo con las diferentes secciones



la AEP, que tienen relacién con la
MSI como son: pediatria social, pe-
diatrfa extrahospitalaria, mediciina
perinatal, gastroenterologia, neuro-
logia, cardiologfa, etc. También con
aquellas especialidades médicas en
relacién con la MSI: patélogos, fo-
renses, microbi6logos, bioquimicos,
epidemil6gos, psicologos, psiquiatras,
etc., con el fin de conseguir un tra-
to adecuado a un tema que afecta a
todos.

Contactos con profesiones y estamen-
tos oficiales que estan relacionados con
la MSI: asistentes sociales, enferme-
ria, comadronas, jueces, policia, Mi-
nisterio de Sanidad, Consejerias Au-
tonémicas de Sanidad, etc., para in-
tentar ofrecer a la MSI el grado de
«normalizacién» que desde hace mu-
chos afios ya recibe en los paises avan-

10.

11.

zados, a los que Espafia se debe igua-
lar paulatinamente.

Clarificar un correcto asesoramiento
médico-legal para todos los facultati-
vos, en previsién de demandas o ac-
tuaciones judiciales contra los mismos,
que pueden derivarse ante toda muer-
te stbita e inesperada de un lactante.
Participar en la creacién de «asocia-
ciones regionales» de padres afectados
por la MST y, en su dfa, de una «Fun-
daci6n Nacional de la MSI», semejante
a las que funcionan en los paises des-
arrollados con una importantisima la-
bor social y de apoyo a la investigacién.
Facilitar y colaborar en el desarrollo y
funcionamiento en Espafia de un «Plan
Nacional de Estudio y Prevencién de
la Muerte Stbita Infantil».

Madrid, 1 de diciembre de 1990
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Anexo 2.3

Comiteé Ejecutivo del «Grupo de trabajo»
para el Estudio y Prevencion de la Muerte
Subita del Lactante de la Asociacion
Espaiiola de Pediatria (GEPMSL de la AEP)

Elegido siguiendo la normativa de
Funcionamiento de los Grupos de Traba-
jo de la AEP y renovado el 2 de junio de
2001, en C4diz.

COORDINADOR

Dr. Frederic Camarasa Piquer

Sociedad Catalana de Pediatria

CAP Rambla C/ Rectoria 1 bis, 1°, 1*
08980 San Feliu de Llobregat (Barcelona)

VICE-COORDINADORA

Dra. Julia Leal de la Rosa

Sociedad Madrid y Regién Centro de
Pediatria

Hospital Infantil «La Paz» Servicio de
Lactantes

Paseo de la Castellana 261, 28046 Madrid

SECRETARIA

Dra. M* Teresa Labayru Echevarria
Sociedad Vasco-Navarra de Pediatria
Hospital Materno-Infantil de Cruces
Departamento de Pediatria

Plaza de Cruces s/n, 48903 Baracaldo

RESPONSABLE DE ASPECTOS CLINICOS
Dr. José Lopez Lépez

Sociedad de Andalucfa Oriental de Pediatria
Hospital Materno-Infantil «Carlos Haya»
Departamento de Pediatria

C/ Arroyo de los Angeles s/n, 20011 Malaga
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RESPONSABLE DE ETIOPATOGENIAS
Dr. Ernesto Pérez Gonzélez
Sociedad Canaria de Pediatria
Hospital «Nta. Sra. de la Candelaria»
Servicio de Pediatria (Neonatologfa)
Carretera del Rosario s/n

38010 Santa Cruz de Tenerife

RESPONSABLE DE PATOLOGIA-
TOXICOLOGIA

Dra. Maria Paz Suirez Mier
Instituto Nacional de Toxicologfa
C/ Luis Cabrera 9, 28002 Madrid

RESPONSABLE DE EPIDEMIOLOGIA

Dr. José Emilio Olivera Olmedo
Sociedad Vasco-Navarra de Pediatria
Hospital «Virgen del Camino»

Servicio de Pediatria

C/ Iruniarrea 4, 31008 Pamplona-Iruiia

RESPONSABLE DE ASPECTOS SOCIALES
Sra. Palmira Villegas Resa

Presidenta de la Asociacién de Padres
para la Prevenci6n de la Muerte Stbita
del Lactante en Madrid (APMSLM)
C/ Peloponeso 18, 4° A, 28032 Madrid
Teléfono: 91 7755280
http://pagina-web.de/muertesubita
E-mail: apmslm@mixmail.com



Anexo 2.4

Comité de Estudio y Prevencion en Muerte
Subita del Lactante de la Asociacion
Latinoamericana de Pediatria (ALAPE)

COORDINADOR

Dr. Manuel Rocca Rivarola

Médico Pediatra. Jefe del
Departamento Materno-Infantil del
Hospital Universitario Austral. Pilar.
Buenos Aires. Argentina.

Prof. Adjunto a cargo de la Materia de
Pediatria de la Facultad de Ciencias
Biomédicas de la Universidad Austral.
Ex. Secretario del Grupo de Trabajo
en Muerte Stbita del Lactante de la
Sociedad Argentina de Pediatria
Direccién. Luis Garcia 1108. CP1648
Tigre Buenos Aires. Argentina.
E-Mail: mrrivarola@cas.austral.edu.ar
o mrrocca@intramed.net.ar

C/ Rectoria 1 bis, 1°, 1*, 08980 Sant
Feliu de Llobregat (Barcelona)
E-Mail: 6702fcp@comb.es
ESPANA

Dr. Joao Calheiros Lobo

Ex-Asistente de Pediatria da
Faculdade de Medicina do Porto(Ex
quer dizer antigo o passado).
Ex-Director de Servico de
Neonatologia do Hospital de Gaia.
Ex-Presidente de la Sociedade
Portuguesa de Pediatria, Chefe de
Servico Hospitalar.

Presidente de la Assembleia Geral de
la Sociedade Portuguesa de Pediatria.
Pediatra.

ARGENTINA E-Mail:
jcalheiroslobo@eudoramail.com
PORTUGAL
INTEGRANTES

Dr. Patricio Peirano Campos

Dr. Frederic Camarasa Piquer Especialidad: Neurofisiologfa y

Coordinador del «Grupo de Trabajo»
para el Estudio y Prevencién de la
Muerte Stbita del Lactante de la
Asociacién Espaiiola de Pediatria.

Ex pediatra del Hospital Universitario
Sant Joan de Déu. Universidad de
Barcelona.

Pediatra del Centro de Atencién
Primaria «Rambla» de Sant Feliu de
Llobregat.

Medicina del Suefio

Cargo: Profesor y Jefe Laboratorio de
Suefio y Neurobiologia Funcional,
INTA, Universidad de Chile, Santiago,
Chile.

E-Mail: ppeirano@uec.inta.uchile.cl
CHILE
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Dra. Cecilia Algarin Crespo

Neurdloga y Neurorradiéloga Infantil
Investigadora Asociada, Laboratorio
de Suefio y Neurobiologfa Funcional,
INTA, Universidad de Chile, Santiago,
Chile.

E-Mail: calgarin@uec.inta.uchile.
CHILE

Dr. José Emilio Olivera Olmedo

Jefe de Servicio de Pediatria del
Hospital Infantil «Virgen del Camino»
de Pamplona (Servicio Navarro de
Salud).

Ex-Presidente de la Sociedad
Vasconavarra de Pediatria.

Miembro del Gupo de Trabajo sobre
Estudio y Prevencion de la MSL de la
Asociacién Espafiola de Pediatria.
Direccién: Sancho el Fuerte 21- 5* B.
31007 Pamplona. Espafia (Domicilio).
Irunlarrea 4, 31008 Pamplona. Espafia
(Trabajo).

E-Mail: jolivero@cfnavarra.es
ESPANA

Magda Lahorgue Nunes, MD, PhD

Child Neurologist

Chief Neurophysiology Laboratory,
Hospital Sao Lucas

Associate Professor of Neurology and
Pediatrics, School of Medicine -
PUCRS, Porto Alegre, RS, Brazil
Adress: Division of Neurology,
Hospital Séo Lucas - PUCRS. Aw.
Ipiranga 6690 room 220, Porto Alegre-
Rs, Brazil, 90610-000. Phone/FAX:
+55 (51) 33 339 4936

E-Mail: nunes@pucrs.br

BRASIL
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Dr. Raffaele Piumelli

Director Regional SIDS Center-Meyer
Children's Hospital. Florence/Italy.
E-Mail: rpiumelli@libero.it

ITALIA

Dra. lvonne Rubio

Profesora de Clinica Pedidtrica-
Facultad de Medicina- Universidad de
la Repuiblica Oriental del Uruguay
Integrante del Comité de Estudio y
Prevencién del Sindrome de Muerte
Stbita del Lactante. Sociedad
Uruguaya de Pediatrfa. Telefax 598 2
708 5213.

Domicilio: Rio de la Plata 1607
Montevideo, Rep. Oriental del
Uruguay CP 11400.

Lugar de trabajo: Centro Hospitalario
Pereira Rossell. Piso 2°, Clinica «C»,
Boulevard Artigas 1550. Telefax 598 2
708 59 17

URUGUAY

Dra.Virginia Kanopa Almada

Prof. Adjunto de Clinica Pedidtrica de
la Facultad de Medicina de
Montevideo. Uruguay.

Médico neuropediatra del Ministerio
de Salud Pidblica. Montevideo.
Uruguay.

Miembro del Comité de Estudio y
Prevencion del Sindrome de Muerte
Stbita del Lactante de la Sociedad
Uruguaya de Pediatria. Telefax 598 2
708 5213.

Domicilio: Rio de la Plata 1607,
Montevideo, Rep. Oriental del
Uruguay CP 11400.

E-Mail: vkanopa@montevideo.com.uy
URUGUAY



Dr. Alejandro Jenik
Médico de Planta de la Divisién
Neonatologfa del Departamento de
Pediatria del Hospital Italiano de
Buenos Aires.
Secretario del Grupo de Muerte
Stibita de la Sociedad Argentina de
Pediatrfa.

Representante de SIDS Internacional

en la Argentina.
Miembro del SIDS Global Strategy
Task Force

Coordinador del Centro de Apneas del
Departamento de Pediatria el Hospital

Italiano de Buenos Aires. Carlos
Villate 909. Olivos.CP:1636. Buenos
Aires. Argentina.

E-Mail: ajenik@drwebsa.com.ar./
www.sids.org.ar

Dr. Francisco Follett

Médico Pediatra y Gastroenterélogo
Infantil.

Jefe del Servicio de Gastroenterologia
del Hospital Universitario Austral.
E-Mail: ffollett@cas.austral.edu.ar
ARGENTINA

Dr. Carlos A. Navari

Anatomopat6logo

Médico Legista

Profesor de Medicina Legal de la
Universidad Austral, Universidad de
Buenos Aires

Médico Forense de la Justicia
Nacional de Argentina

E-Mail: cnavari@fibertel.com.ar
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Anexo 3.1
Comunicado oficial*

«Grupo de Trabajo» para el Estudio y Prevencion de la Muerte Stibita
del Lactante de la Asociacion Espaiiola de Pediatria (GEPMSL de la

AEP)

*Publicado en Anales Esparioles de Pediatrfa 1994; 41: 77.

El Grupo de Estudio y Prevencién de

la Muerte Subita del Lactante (GEMPSL)
de la Asociacién Espaiiola de Pediatria
(AEP), en reunién celebrada en Murcia
el 11 de octubre de 1993, trat6 sobre
< Qué postura deben adoptar los lac-
tantes al dormir?, y acordé realizar un
comunicado oficial, a peticién de la AEP,
en los siguientes términos:

1°. Existen datos bibliograficos en los que

parece indiscutible una asociacién es-
tadisticamente significativa entre la
postura en «dectibito prono» al dormir
y el sindrome de muerte stibita del lac-
tante. En miiltiples estudios el riesgo
relativo de muerte stbita entre los lac-
tantes que duermen en «decitibito pro-
no» es mayor que 1y en ningin caso
se ha publicado un riesgo menor que
1, respecto de los que duermen en
«decibito supino». La modificacién de
las pautas de comportamiento de di-
ferentes poblaciones en este sentido,
es decir, el cambio del hébito de que
los lactantes duerman en «dectbito su-
pino», se ha acompafiado indefecti-
blemente de disminucién, a veces muy
importante , de las tasas de mortalidad
por el sindrome de muerte subita in-
fantil.
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2°.

3°

4°.

5°.

El GEMPSL suscribe el contenido del
Editorial «;Debemos aconsejar que
los lactantes no duerman en dectibi-
to prono?», publicado en el Boletin de
la Sociedad Vasco-Navarra de Pedia-
tria XXVI, 86, (1-4), 1992 y reco-
mienda su lectura.

El GEPMSL no dispone, en el mo-
mento actual, de datos epidemioldgi-
cos de la poblacién espafiola respec-
to a este problema, por lo que no po-
demos hacer recomendaciones a la po-
blaci6n sino basados en experiencias
recogidas en otros paises.

El Grupo Permanente de Trabajo so-
bre Aspectos Epidemioldgicos de la
ESPID (Sociedad Europea para la
Prevencién de la Muerte Stbita In-
fantil) durante su 3er Congreso Anual
celebrado en Oxford (Reino Unido) en
agosto de 1993, reconocié la conve-
niencia de aconsejar el «decibito su-
pino» al ser un factor preventivo para
evitar la muerte sibita infantil.

Hay indicaciones médicas que acon-
sejan posturas idéneas al dormir, co-
mo en los casos de sindrome de Pie-
rre-Robin (en prono), en los lactantes
afectos de reflujo gastro-esofégico (ca-
beza elevada en prono o en dectbito



6°.

lateral derecho) o aquellos prematu-
T0$ ue en prono muestran una mejor
saturacién de oxigeno y menores ne-
cesidades energéticas.

El GEPMSL, como conclusién, quie-
re transmitir a los pediatras espafioles

que el recomendar que los lactantes
sanos duerman en «dectibito supino»,
frente a la tradicional postura de dor-
mir en «dectibito prono», puede re-
presentar una medida preventiva pa-
ra evitar la muerte stbita.
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Anexo 3.2

Comunicado del Grupo para el Estudio y
Prevencion de la muerte subita infantil
(GEPMSI) de la Asociacion Espanola de

Pediatria (AEP)*

J.E. Olivera Olmedo’, E. Camarasa Piquer?

"Responsable de Aspectos Sociales. 2Coordinador Nacional del GEPMSI de la AEP.
*Publicado en Anales Espafioles de Pediatria 1996;45:332.

En 1994, el GEPMSI public6 en Ana-
les Espaiioles de Pediatria un comunica-
do recomendando el abandono de la pos-
tura en decibito prono durante el sue-
flo, en los nifios sanos yen los primeros
meses de la vida, al estar demostrado que
esta medida se acompafiaba de una dis-
minucién de la tasa de muerte stbita in-
fantil (MSI). A nivel nacional se descono-
ce la prevalencia de la postura en decibi-
to prono durante el suefio y el impacto y
la repercusién que ha tenido esta reco-
mendacién. Existen datos referidos al Pa-
is Vasco y a Navarra.

Junto con la postura en prono se han
identificado, desde el punto de vista epi-
demiolégico, otras circunstancias relacio-
nadas asimismo con el cuidado y entorno
del lactante que representan también fac-
tores de riesgo para padecer una MSI. Es-
tas son: el excesivo arropamiento y calor
ambiental, lo que se ha definido como so-
brecalentamiento o estrés térmico; el ha-
bito tabdquico de la madre antes y des-
pués del parto y el que el nifio comparta
la cama con el adulto.

Estos factores de riesgo son ficilmen-
te modificables, y la intervencién sobre
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ellos se ha acompafiado indefectiblemen-
te de una disminucién de la tasa de MSI.

Existe una abundante bibliografia so-
bre estos «<nuevos» factores de riesgo, con
una rara unanimidad en los resultados. Los
pocos articulos en los que se manifiesta al-
guna disidencia, son solo articulos de opi-
nién, donde se postulan hipétesis, pero no
se demuestran resultados.

El GEPMI recomienda que, auspi-
ciada y promovida por la AEP, se ponga
en marcha una campaiia de informacién
a nivel nacional, donde se divulguen los
beneficios que, con respecto a la posibili-
dad de padecer una MSI se pueden obte-
ner si se evita:

La postura en prono durante el sue-
70, el sobrecalentamiento del nifio, el
hdbito tabdquico de la madre y el com-
partir la cama con el nifio

No hay que buscar més justificaciones
para divulgar estos conocimientos. Por el
contrario, tendriamos que encontrar al-
guna justificacién para no hacerlo.

GEMPSI
Asociacion Espaiiola de Pediatria
Junio 1996



Anexo 3.3
Editorial*

“Publicado en Anales Espaiioles de Pediatrfa 1999; 51: 453-455.

EL SINDROME DE LA MUERTE SUBITA DEL
LACTANTE (SMSL)

Dr. Frederic Camarasa Piquer
Coordinador Nacional del «Grupo de
Trabajo» para el Estudio y Prevencion
de la Muerte Stibita Infantil de la
Asociacion Espaniola de Pediatria
(GEPMSI de la AEP).

En el mes de septiembre de 1996, en
Santiago de Compostela, durante la ce-
lebracién en la ciudad gallega del II
Symposium Nacional del Sindrome de la
Muerte Subita Infantil®, se present6 ofi-
cialmente el «Libro blanco» Sindrome de
la Muerte Subita del Lactante (SMSL)®,
que durante 2 afios habian elaborado los
componentes del «Grupo de Trabajo» pa-
ra el Estudio y Prevencién de la Muerte
Stbita Infantil de la Asociacién Espafio-
la de Pediatria (GEPMSI de la AEP),
compromiso asumido durante el I Sympo-
sium Nacional sobre el tema, celebrado
en Barcelona en junio de 1994.

Después de su presentacién oficial, el
«Libro blanco» fue repartido, por una ca-
sa comercial, entre la mayoria de pedia-
tras de toda Espafia, con la intencién de
facilitarles una puesta al dia sobre el SMSL
y una correcta actitud frente a la doloro-
sa situacién de tener que atender casos de

muertes stibitas de lactantes y/o valorar
adecuadamente a la poblacién infantil, sus-
ceptible de padecerla.

Transcurridos 2 afios desde que se di-
vulgara el LIBRO, su acogida ha sido muy
favorable como lo indican las criticas apa-
recidas en revistas pedidtricas® ¥ y la de-
manda de mds libros originales por parte
de pediatras interesados en disponer del
mismo para su uso y consulta, demanda
que nos ha llegado incluso de pediatras
hispano parlantes, familiares afectados y
especialidades médicas relacionadas con
el SMSL.

Interesa recalcar que los puntos de in-
terés y los mensajes que el «Libro blanco»
querfa y quiere transmitir quedan reﬂeja—
dos en la tabla I, en cada uno de los apar-
tados del «Plan de Estudio y Prevencion
de la Muerte Suibita Infantil en Espafia»,
aprobados por el GEPMSI de la AEP®
y publicado en un Anexo del «Libro blan-
co»(6),

El nivel de atencién que el SMSL te-
nia en nuestro pafs tras la publicacién del
«Libro blanco», quedé recompensado en
la confianza que la ESPID (Sociedad Eu-
ropea para la Prevencién de la Muerte In-
fantil)® concedié al GEPMSI de la AEP,
para que se celebrase en Espaiia (Barce-
lona), en Mayo de 1997, su VII Congre-
so Internacional de la ESPID®),
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TABLA I. «Plan de Estudio y Prevencién de la Muer-
te Stbita del Lactante» en Espafia aprobado por el
GEPMSL de la AEP

I. Investigacion

¢ Necropsia obligada de todas las MSL

¢ Clasificar las MSL segin los hallazgos
anatomo-patoldgicos

e Hsclarecer y orientar la etiopatogenia de
las MSL

¢ Conseguir cifras de incidencia reales de
MSLy del SMSL

¢ Obtener el «perfil epidemioldgico» de las

victimas

II. Prevencion
1. Estudio y atencién de los «grupos de
r1esgo»:
¢ Lactantes y pretérmino sintométicos
(con episodios de apnea, cianosis o
hipotona)

* Hermanos de victimas por un SMSL
(sucesivos o gemelos)

2. Aplicar «scoring epidemioldgico de
riesgo» entre la poblacién recién nacida
de las maternidades

3. Incluir y seguir a la «poblacién
seleccionada de riesgo» en un «programa
de monitorizacién domiciliaria (PMD)»

I11. Informacién
1. Social:
¢ Divulgacién del tema del SMSL en la
sociedad
o Asesorar a las «asociaciones de
familias» afectadas por MSL
2. Administrativa:
¢ Coordinaci6n judicial y médico-
forense ante todas las MSL
3. Médico-sanitaria:
¢ Desarrollar las funciones del «Grupo
de Trabajo para el Estudio y
Prevencion de la MSI de la
Asociacién Espafiola de Pediatria»
(GEPMSL de la AEP), adscrito a la
ESPID (Sociedad Europea para la
Prevencién de la Muerte Infantil)

236

Congresistas de 27 paises de todo el
mundo se reunieron con la intencién de
juntar el esfuerzo multidisciplinar (pe-
diatras, patélogos, forenses, epidemiélo-
gos, neurofisilogos, bioquimicos, inves-
tigadores, psicélogos, familiares afecta-
dos, etc.) que permita atender més efi-
cazmente los variados aspectos de la
muerte stbita infantil en Europa y en el
resto del mundo.

El «Grupo Permanente de Trabajo»
de Epidemiologfa de la ESPID, present6
en el Congreso de Barcelona los resulta-
dos del Estudio ECAS —European Con-
certed Action on SIDS-®; fueron datos
obtenidos de un estudio epidemiolégico
coordinado de casos de SMSL y casos con-
trol, realizado en 20 paises europeos -en-
tre ellos Espafia, representado por Cata-
lufia9- durante todo el afio 1995. El Es-
tudio ECAS encontr6 unos resultados que
se acordé divulgar entre todos los paises
participantes, con el propésito de aplicar
«estrategias de prevencién comunes» y que
quedan recogidos en la tabla II.

Ademis, en el marco del VIT Congre-
so Anual de la ESPID de Barcelona, tam-
bién se incluy6 el I Symposium Latino-
Americano del SMSL(Y; fue el primer
contacto entre los integrantes del GEPM-
SI de la AEP. con pediatras hispano-par-
lantes, encabezados por el Presidente de
la ALAPE y que sirvi6 para transmitir la
experiencia vivida en nuestro pais y a la
vez conocer la situacién que el SMSL tie-
ne en Hispano-América; los excelentes re-
sultados obtenidos han permitido que pa-
ra el mes de octubre de 1999, se celebra-
rd en Buenos Aires (Argentina) el II
Symposium Latino-Americano del SMSL,
con la intencién de divulgar el tema en
aquella zona, quedando abierta la asis-
tencia a quien pueda interesar.



TABLA Il. Aspectos epidemiolégicos que ayudan a
prevenir el SMSL (recomendados por la ESPID)

1. Dormir en decibito supino durante el
primer semestre de la vida (excepto por
contraindicacién médica)

2. Evitar el tabaquismo materno durante la
gestacion y lactancia

3. Evitar el tabaquismo en el entorno del
lactante

4. Evitar el estres térmico ambiental (T° ideal
20°) (exceso de calefaccién y de
ropas/prendas de abrigo)

5. Desaconsejable que el lactante duerma en
la misma cama que los padres

6. Fomentar la lactancia materna (primeros 6
meses)

Otros puntos fundamentales del VII
Congreso Internacional de la ESPID, que
interesa destcar por su interés, fueron:

El concenso sobre los EAL (episodio
aparentemente letal) continta siendo di-
ficil y contravertido, al ser una situacién
muy subjetiva de explicar por la perso-
na que lo ha vivido y que ha aplicado una
resucitacién cardio-respiratoria al lactante
afecto. El hospital de referencia que de-
ba estudiar la etiopatogenia de un EAL,
debe hacer un diagnéstico diferencial me-
ticuloso, aplicando ordenadamente un
protocolo clinico de estudio previamen-
te aceptado y que es bastante similar en
los diferentes paises europeos; quizd des-
taca la importancia que todos los hospi-
tales pediétricos franceses y una minoria
de los alemanes, belgas e ingleses, con-
ceden al estudio del ROC (reflejo 6culo-
cardfaco) y la excelente respuesta tera-
péutica con atropinicos (diphemanil
methylsulfato) de los lactantes que tie-
nen un ROC patolégico (con hiperéfle-
xia vagal)(12),

La incidencia del EAL en Europa se
cifra en un 2-3 por 1.000 nacidos y afecta
aun 2,2% de lactantes hospitalizados; des-
taca el impacto emocional que los EAL (s)
tienen en las familias afectadas. Un 3% de
los lactantes fallecidos por un SMSL pre-
viamente habian presentado un EAL. Un
32% de los EAL (s) estudiados son idio-
paticos de los que un 28% pueden recidi-
var, de aqui la conveniencia de incluirlos
en PMD (programa de monitorizacién do-
miciliaria). En los EAL(s) secundarios a
reflujo gastroesofigico severos es reco-
mendable tratarlos con antidcidos. Los neu-
mocardiogramas obtenidos con registra-
doras multicanal (impedancia tordcica, fre-
cuencia cardfaca, flujo nasal y saturacién
de Oy) simultdneos a la pH-metria esofé-
gica, son registros poco fiables, ya que la
sonda nasogdstrica puede alterar los pa-
trones cardio-respiratorios! 3. Quedaron
establecidos los criterios de inclusién en
un PMD: los EAL (s) idiopéticos, los lac-
tantes con reflujo gastroesofigico severo
con escasa respuesta al tratamiento y los
lactantes con familiares muy ansiosos tras
vivir un EAL. Es recomendable el uso de
monitores cardio—respiratorios con regis-
tro incorporado, que puedan transmitirse
al Hospital de referencia mediante modem
telef6nico, los eventos registrados por el
monitor, ya que es la tnica forma de po-
der comprobar y diferenciar las numero-
sas falsas alarmas de las alarmas veraderas;
se cifran en un 7,4% las alarmas verdade-
ras del total de alarmas detectadas por el
monitor, es por ello que se hace impres-
cindible avanzar en los PMD y poder dis-
poner de monitores menos invasivos, sin
cables y que discreminen las numerosas
falsas alarmas. Todo ello permitirfa moni-
torizaciones mds cortas -entre 3 a 6 meses-
y para un mayor nimero de lactantes(!. 14,
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Los patolégos siguen siendo protago-
nistas importantes para facilitar un diag-
nostico de exclusion del SMSL y definir
los grupos de riesgo para una futura pre-
vencién de nuevos casos, a partir de una
clasificacién anatomo-patolégica de los fa-
llecidos autopsiados. Ademds es preciso
calificar cada una de las muertes, hacer
una evaluacién que permita objetivamen-
te establecer el significado de cada una de
las lesiones observadas, sean importan-
tes o minimas. No es nada facil ser obje-
tivos en la interpretacién de hechos his-
tol6gicos y menos todavia cuando hay que
admitir como alteraciones normales un
importante nimero de casos (40% apro-
ximadamente) que habian estado silentes
desde el punto de vista clinico. Debe te-
nerse siempre presente, que en toda
muerte ha de encontrarse la causa funda-
mental, la causa inmediata, la causa ulti-
ma y los factores contribuyentes, en mu-
chas ocasiones dificiles de definir, sélo a
partir del estudio anatomo-patolégico.
Existe un tridngulo de interaccién entre
el desarrollo del lactante, su situacién in-
munolégica peculiar y las noxas que le
afectan, hechos que condicionan su res-
puesta particular y letal. En cualquier ca-
s0, éstos son los puntos mds importantes
que se han de estudiar en el examen posi-
mortem. Pero este tridngulo fatal, donde
el estudio inmunoldgico es cada vez mis
importante en relacién a las infecciones
latentes o con poca manifestacién sinto-
matoldgica, no puede avanzar si no es en
relacién al estado neurofisiolégico con-
dicionado por el desarrollo del sistema ner-
vioso central(15.16),

En éste punto se hace inminente e im-
prescindible la participacién de los ex-
pertos en biologia molecular, que en un
periodo no demasiado largo obtendrén el
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conocimiento del substrato biol4gico que
permite que, en un individuo, la respues-
ta frente a una noxa sea correcta, mientras
que, en otro, no sea capaz de superarla y
producirle su muerte. En esta linea de in-
vestigacién en el Congreso de Barcelona
se presentaron trabajos que permiten in-
tuir una posibilidad de progreso en la ex-
plicacién de casos de SMSL genuinos, ya
que las autopsias fueron «blancas». Fue-
ron trabajos sobre los cuerpos neuroecto-
dérmicos de la via aérea, el estudio so-
bre la transmisién de neurotensina cere-
bral5.18) y los avances sobre el metabo-
lismo de la 6-glucosa-fosfatasa®.

La ESPID y el colectivo de especia-
lidades médicas que trabajan para erradi-
car la MST en el mundo, ya tienen, des-
de 1997, una publicacién propia, llamada
Sudden Inafant Death Syndrome and In-
fant Mortality, que se edita en Nueva York
con una periocidad trimestral y que pre-
tende recopilar todos los trabajos multi-
disciplinares para su difusién mundial@.

Como conclusién, podemos afirmar
que apenas transcurridos 2 afios desde la
difusién del «Libro blanco» del SMSL, se
ha conseguido una marcada sensibilizacién
e interés de la sociedad civil y del esta-
mento médico en nuestro pais, gracias tam-
bién a publicaciones previas®'-?» y poste-
riores2+27 al «Libro blanco» y ya se em-
piezan a recoger sus frutos, como lo indi-
can los numerosos trabajos publicados con
resultados clinicos®-3D o epidemiolGgicos®2
36, Ademds el GEPMSI de la AEP, cele-
bré su habitual Symposium Nacional de
SMSL -de periocidad bianual- en Torre-
molinos (Mdlaga), en el marco del XX Con-
greso Extraordinario de Pediatria que la
AEP celebré en aquella capital andaluza,
en junio del 9847, con importantes deci-
siones para normalizar el tema del SMSL



en las regiones andaluza y extremefia; pre-
cisamente una de sus consecuencias mas
importantes fue el interés de una casa co-
mercial multinacional en legalizar y finan-
ciar una Fundacién Nacional para la Pre-
vencién del SMSL en Espaiia, asesorada
por el GEPMSI de la AEP. Para el afio
2.000 en Tenerife, durante la XXVII Reu-
nién Anual de la AEP, estd ya convocada
la celebracién de su IV SYMPOSIUM NA-
CIONAL del SMSLy decidida la presen-
tacién de una publicacién reducida, que
contenga las novedades y progresos sobre
el SMSL, con la intencién de facilitar in-
formacién actualizada que permita la pre-
vencién de nuevos casos de muerte siibita
del lactante en nuestro pais.
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Anexo 3.4
Articulo especial*

*Publicado en Anales Espafioles de Pediatria 2001; 54: 573-574.

SINDROME DE LA MUERTE SUBITA DEL
LACTANTE (SMSL). MEDIDAS
PREVENTIVAS AMBIENTALES PARA EVITAR
EL SMSL

«Grupo de Trabajo» para el Estudio y
Prevencion de la Muerte Subita del
Lactante de la Asociacion Espaiiola d
Pediatria

El sindrome de la muerte stbita del
lactante es el diagnéstico atribuido a la
muerte repentina de un nifio de menos de
un afio de edad que carece de explicacién
tras una investigacién completa, que in-
cluye la prictica de la autopsia, el estudio
del entorno donde ha ocurrido el falleci-
miento, y la revision de los sintomas o afec-
ciones que padeci6 el nifio antes de la
muerte asi como cualquier otro dato del
historial clinico.

El SMSL es la causa principal de
muerte en lactantes de un mes a un afio
de edad en los paises desarrollados.

Actualmente, no existe forma de pre-
decir qué nifios van a fallecer por SMSL;
sin embargo, existen distintos procedi-
mientos que los padres pueden adoptar
para reducir el riesgo de que sus hijos fa-
llezcan por esta causa.

Una buena atencién prenatal, que in-
cluye la nutricién adecuada, la abstencion
en el uso de tabaco, alcohol o drogas por

la madre y exdmenes frecuentes iniciados
desde el principio del embarazo, puede
ayuda a evitar que el nifio desarrolle alte-
raciones que puedan aumentar su riesgo
de muerte sibita. Estos procedimientos
también pueden reducir las probabilida-
des de nacimiento prematuro o con bajo
peso, lo que también incrementa el ries-
go. Una vez producido el nacimiento, el
nifio debe permanecer en un entorno
completamente libre de humo de tabaco.

Los padres y los cuidadores deben
atender a que los nifios duerman siempre
boca arriba. Numerosos estudios han de-
mostrado que, cuando los nifios duermen
boca arriba, se reduce la tasa de falleci-
mientos por SMSL en un 50% en los pa-
ises en donde tradicionalmente se les co-
locaba a dormir boca abajo. Cuando los
nifios duermen de lado, la reducciéon del
riesgo de SMSL es inferior a la que se tie-
ne cuando duermen boca arriba. Si por al-
guna razon el nifio tuviera que dormir de
lado, debe colocdrsele de forma que su
brazo inferior esté orientado hacia delan-
te para evitar que pueda acabar girdndo-
se boca abajo.

Muchos padres colocan a sus nifios
boca abajo porque creen que esto les
ayuda a evitar la aspiracién de regurgi-
taciones o vomitos durante el suefio. Sin
embargo, estudios realizados en los pai-
ses en donde se ha producido el cam-
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bio en la posicién para dormir no han re-
velado ninguna evidencia de aumento
del riesgo de aspiracién o de problemas
semejantes. En algunos casos, los pedia-
tras pueden recomendar que los nifios
duerman boca abajo si presentan tras-
tornos tales como reflujo gastroesofigi-
co grave o ciertas alteraciones de las vi-
as aéreas respiratorias (malformaciones
oro-mandibulares, S. de Pierre-Robin)
que les predisponen particularmente a
la aspiracion de reflujos o a problemas
respiratorios si durmieran boca arriba.
Si los padres no estan seguros de cudl es
la mejor posicién para sus nifios, deben
siempre comentar este aspecto con el pe-
diatra.

Sin embargo, se recomienda que el ni-
fio permanezca boca abajo durante algiin
tiempo mientras que estd despierto y ba-
jo la observacién de un adulto, porque ello
conviene al desarrollo motor del tronco.
Ademis, esta posicién puede ayudar a evi-
tar el aplanamiento occipital que puede
producirse si el nifio permanece siempre
acostado boca arriba; en todo caso, esta al-
teracién es siempre transitoria y desapa—
recerd enseguida cuando el nifio comien-
za a sentarse.

Los padres deben asegurarse de que
el nifio duerma sobre un colchén firme u
otra superficie plana. Deben evitar la uti-
lizacién de mantas o edredones blandos,
asf como superficies blandas sobre el col-
chén, tales como «borreguito» u otros ma-
teriales acolchados. Nunca deben ser acos-
tados sobre colchones de agua o con ju-
guetes blandos o de peluche dentro de la
cuna.

Estudios recientes han demostrado
que, si el nifio comparte la cama con un
adulto sus patrones de suefio pueden re-
sultar alterados y puede aumentar el ries-
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go de SMSL. La madre no debe fumar o
consumir sustancias como el alcohol o dro-
gas que pueden interferir con su capaci-
dad para despertarse. Es importante ha-
cer saber que, a diferencia de las cunas
que estan disefiadas para proporcionar se-
guridad al nifio, las camas de los adultos
no han sido disefiadas para este propdésito

y ello puede conllevar el riesgo de atra-

pamiento y sofocacién accidental.

Los nifios no deben pasar frio pero
tampoco deben ser abrigados en exceso
porque, cuando su cuerpo estd sobreca-
lentado, hay mds posibilidades de que
duerman de una manera tan profunda que
les resulte dificil despertarse. La tempe-
ratura en la habitacién del bebé debe ser
confortable y no se debe arropar al nifio
en exceso.

En algunos estudios se ha encontrado
que el SMSL es menos frecuente en ni-
fios que reciben lactancia materna. Esto
puede ser debido a que la leche materna
puede proteger frente a algunas infeccio-
nes capaces de desencadenar el SMSL en
ninos.

La indicacién de que las inmunizacio-
nes pueden aumentar el riesgo de SMSL
no estan soportadas por ninguna eviden-
ciay atin mds, los nifios que reciben las va-
cunaciones programadas tienen menos
probabilidades de sufrir el SMSL.

La ESPID (Sociedad Europea para la
Prevencién de la Muerte Infantil) reco-
mienda se hagan «camparfias de divulga-
cién» en cada pafs, aplicando factores am-
bientales que ayudan a prevenir el SMSL
y que son:

1. Dormir en dectbito supino durante el
primer semestre de la vida (excepto
por contraindicaciéon médica).

2. Evitar el tabaquismo materno duran-
te la gestacion y lactancia.



3. Evitar el tabaquismo en el entorno del
lactante.

4. Evitar el estrés térmico ambiental (T°
ideal 20°) (exceso de calefaccién y de
ropas/prendas de abrigo).

5. Desaconsejable que el lactante duer-
ma en la misma cama que los padres.

6. Fomentar la lactancia materna (pri-
meros 6 meses).

El 19 de octubre de 2000, se presen-
t6 simultaneamente en el Ministerio de
Sanidad de Madrid y en la Conselleria de
Sanitat de Barcelona una campatia nacio-
nal que con el lema «Ponle a dormir boca
arriba» pretende difundir y aplicar en Es-
pafia las medidas preventivas del SMSL.
Se editardn Pésters alusivos a los consejos
para que sean repartidos en dreas bdsi-
cas de salud, hospitales pedidtricos, ma-
ternidades, farmacias, etc., y también se
enviard un folleto diptico a todas las fa-
milias que tengan un recién nacido du-
rante todo el aiio 2001.
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Anexo 4
Folletos publicados

Diptico de la Campaiia Nacional Preventiva, por el «Grupo de Trabajo» para el Estudio
y Prevencién de la Muerte Subita Infantil de la A.E.P.

Folleto divulgativo sobre el S.M.S.L. por el GRUP d'Estudi i Prevencié de la Mort
Sobtada Infantil de la Societat Catalana de Pediatria

Folleto divulgativo sobre el S.M.S.L. por la «Asociacién de Padres» de Catalunya
Folleto divulgativo sobre el S.M.S.L. por la «Asociacién de Padres» de Murcia
Folleto divulgativo sobre el S.M.S.L. por la «Asociacién de Padres» de Madrid

Informacion para pediatras de la Campafia Nacional para la Prevencién de del SMSL
«PONLE A DORMIR BOCA ARRIBA». Madrid-Barcelona 19-10-2000

POSTER de la Campaiia Nacional para la Prevencién del SMSL
«PONLE A DORMIR BOCA ARRIBA». Madrid-Barcelona 19-10-2000
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