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Clerta vez we encontré un duendecillo
Alla donde florecen las azucenas.
Le pregunté por qué eva tan pequeno

Y por qué o habia crecido mas.
Bl fruncio el ceito ligeramente,
Entornd sus 0jos para wirarme
De arriba abajo y we respondio

Yo estoy bastante grande para wii,

De la misma forma gue ti lo estds para ti.
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INTRODUCCION

En México y el mundo existen muchas personas con algun
padecimiento no diagnosticado y cuyo franscurso conlieva a una
defectuosa forma y/o calidad de vida y mds adn, el agravamiento
del mismo puede producir pocas expectativas resolutivas; de aqui la
importancia y el interés que debemos manifestar fodas las personas
que nos dedicamos al drea de la salud por adquirr el conocimiento
de las diferentes enfermedades que nos ayude a cumplir nuestro
objetivo. Un ejemplo de esios padecimientos es el sidrome de apnea
obstructiva del suefio (SAOS) enfermedad que ha recibido especial
atencion en los dltimos afos, ya gue parece causar grandes molestias
y pesar. El reconocimiento de este sindrome es especiamente comun
en ninos con Sindrome de Down (S.D.) y frecuentemente pasa
desapercibido. Desgraciadamenie la  anatomofisiologia  que
caracteriza al $.D. ayuda en mucho al desarrollo del SAOS v a su
agravamiento lo que muchos autores suponen puede desembocar

en lo que se conoce como muerte subita del sueno.

Los niflos con S.D. presentan una supervivencia del 71% hasta los
30 anos de edad, comparado con el $7% de la poblacidon general, es
decir gue en la actudlidad los nifios Down sobreviven hasta la edad
adulia, aunque su esperanza de vida es aun muy reducida sin
embargo, se hacen intentos por mejorar su calidad y supervivencia al
estudia y resolver sus problemas cardidcos, de medula dseq,

respiratorios etc., identificando y fratando males como el SACS.
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El papel que desempena el Odontdlogo en este caso es vitai, la
importancia de nuesitra historia vy revisidon clinica asi como la
capacidad que debemos adquirr al efectuar probables diagndsticos,
gue si bien es cierto nuestta drea no trafard, pero si ayudara a
identificar muy a tiempo y asi canalizar al paciente ol érea
correspondiente, lo que propiciard una mejoria integrai del paciente

con S8.D. ampliando su condicién de vida y posterior desarrollo.
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APNEA OBSTRUCTIVA EN NINOS CON
SINDROME DE DOWN"

1. ANTECEDENTES HISTORICOS DEL SINDROME DE DOWN
(S.D.)

1.1 RESENA

£l Sindrome de Down, se reconocio aproximadamente hace un
siglo y ha constituido uno de los mayores enigmas de la medicina.
Es conocido como: Acromicria Congénita, Amnesia Peristatica,
Displacia Fetal Generalizada, Anomdlia de la Trisomia 21 vy

Sindrome de la Trisomia G21.

En 1846 el doctor Eduard Seguin' fue quien clinicamente expuso
el sindrome en una descripcion detallada en su flibro “la idocia y su
tratamiento por métodos Psicoldgicos”. Posteriormente en 1866 él
medico John London Downz describe el sindrome denomindndole
*mongolismo” en donde este, representaba una forma de

regresién primitiva del hombre, semejante a la raza mongdlica.

En 1875 las investigaciones continuaron y esta vez los doctores
John Frazer y Arthur lamaron la atencién por “la corta vida de fos
mongoles” y su tendencia marcada a la braquicefalea. En aquel
mismo sigio se hicieron una serie de aporfaciones importantes
sobre el crigen de este mal; asi pues el Dr. G.E. Shutfleworth (citado

por Escamillas), expuso que existia un defecto congéenito en lo que
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él llamo “nino incompleto”; el Dr. Observo que el sindrome se
presentaba at final de una larga cadena de hijos, en algunos casos
y en otros cuando las madres estaban cerca del climatério
concluyendo: “El frastorno obedece a una disminucidon de g

potencia reproductora”.

A finales del siglo XiX, importantes investigadores exponen una
serie de caracteristicas que describen los rasgos tipicos de un nifio

Down, en boca, mandibula, ojos y manos.

Garrod, Thompson y Feneel describieron la alteracién congénita
del corazén, desde principios de siglo, se incrementaron las
aportaciones sobre las caracteristicas del Sindrome sin embargo,
gracias al atraso de técnicas histoldgicas adecuadas, el origen del

mal seguid siendo un enigma.

En 1932 Wanderburge sugirié la posibilidad de que el Sindrome se
presentaba por una anomalia cromosomica, teoria que dio pauta
para que en 1938, los dociores Torpin y Caratzal, Lahdensws,
lievaran acabo las primeras investigaciones estadisticas que ponia
especial atencidn a la edad de la madre e indice de frecuencia
familiar, sin embargo fue hasta 1959, después de que Tjio y Leviny
establecieron que el nimero normal de cromosomas era de 44,
cuando los doctores Lejeune, Gautier y Turpind llegaron a la
conclusion de gue la causa del mal era un cromosoma exira,

identificGndose éste en el grupo 21.
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Finalmente con estudios realizados en 1960 y 1961 se deftermino
gue dos causas mas podian propiciar aguella alteracién en el grupo

21 descubriéndose la Trisomia por Traslocacion y el Mosaicismo.

2. FUNDAMENTOS GENETICOS

2.1  TEORIA CELULAR

En 1838 los Alemanes Matthias Schieiden y Theodor Schwans
formularon uno de los grandes postulados que se han puesto al
descubierto, la lamada teoria celular que a la letra dice: "Los cuerpos
de todo ser vivo estdn formados de células”. Virchows agrego en 1855
“solo pueden aparecer nuevas céfulas por divisibn de las
preexistentes”. Teorias que sirvieron de base para el estudio celular
que posteriormente iba a definir que las células se disponen en tejido,
los tefidos en érganos y los 6rganos en sistemas que en conjunto

constifuyen a un ser individual {organismo).

Toda célula humana se encuenira formada por un numero
importante de estructuras cuya funcién determina la vida, desarrollo y
reproduccién de la misma, una parte imprescindible, es el lamado
nucleo celular. El ndcleo es un ceniro de control importante, contiene
los factores hereditarios {genes) que fijan los rasgos caracteristicos del
organismo. Las unidades hereditarias o genes, ubicados en lugares
especificos de los lamados cromosomas, estan formados por
compuestos de DNA y proteinas |gran parte de las proteinas

infracelulares son las lamadas enzimas). P.A.Levenes demosird que el

10
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DNA se compone de cuatro bases nifrogenadas dos purinas (Adenina
y Guanina) y dos pirimidinas (citosina y timina) —un azdcar de cinco
carbonos, desoxirribosa y un grupo fosfato. La base purina o pirimidina
esta ligada al azicar por un enlace glucosidico v el azicar esta
ligado al fosfato; la combinacidn de base-azdcar-fosfato constituye la
unidad bdasica llamada nucledtido del dcido nucléico. De esta forma,
los genes son los responsables de gue el organismo pueda sintetizar o
producir una proteina estructural o funcional de manera especifica;
asi pues tenemos por ejemplo: el color obscuro de la piel o del pelo
de muchos mamiferos se debe a la melanina, pigmento producido
por la dihidroxifenilalanina, cada una de estas reacciones esta
regulada por una enzima; la conversién de dihidroxifenilalanina en
melanina se redliza por intermedio de la firosina. El aibinismo
caracterizado por ausencia de melanina aparece por ausencia de
tirosinasa. El gen del albinismo no produce la enzima, pero si lo hace

su alelo normal.n

2.2 CARIOTIPO

Las primeras observaciones de importancia sobre los
cromosomas humanos, se realizaron en 1912 cuando von Winiwartenz
informo que él nUmero de cromosomas de las células corporales erd
de 47; en 1923 Painter?2 afirmo gue él numero correcto era de 48. En

1956 Tjio y Levan’ dijeron que solo habian 46 cromosomas.

Todas las células humanas contienen un nimero normal de 44

cromosomas de los cuales 23 son maternos vy 23 paternos. Es decir

11
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cada célula contiene informacidén crcomosomal con n - cromosomas
maternos y n - cromosomas paternos, que en conjunto forman la

informacién cromosomal 2n.

Los cromosomas se agrupdan por pares y d su vez se conforman
por brazos largos “q" (parte inferior), y brazos cortos “p" (parte
superior), unidos ambos por un Cenfrémero. Los cromosomas se
describen morfoldgicamente con base en su tfamafio vy la locdlizacion
del centrdmero. Cromosomas de cualquier tamafo pueden ser
metacéniricos {el centrébmero esta en medio y, por tanto, los dos
brazos cromosdémicos son de igual tamafo); submetacéntricos(el
centrédmero esta mds cerca de un exiremo del cromosoma que del
ofro vy, por tanto, los brazos son de tamafio desigual), acrocéntricos (el
centromero esta muy cerca de un extremo del cromosoma vy los dos
brazos son de tamatio muy desigual), o telocentricos(el centrdmero

esta en un extremo del cromosoma, y solo estd definido un brazo)w
(FIGURA 1)

Para poder idenfificar cada uno de los 23 pares se usan
nimeros que van del 1 al 22 ordendndose de acuerdo al famano,
siendo que a mayor nimero menor es el famano del cromosoma
(autosoma) clasificdndose los cromosomas sexuales en un grupo
aparte. La ordenacion y clasificacion cromosomal es llamada

cariotipo.

Para hacer el cariotipo de una persona es necesario tomar vna

muestra de tejido en el que las células se estén dividiendo.

12
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Generalmente, se foma una muesira de sangre periférica vy los
linfocitos se cultivan para inducir ias divisiones mitéticas, también se
puede tomar liquido amnidtico cuando sé desee estudiar el cariotipo
de un feto, la division se detiene en metafase, con colchicina y Ia
célula se hace estallar en una solucién hipoténica para que los
cromosomas queden bien extendidos, separdndose unos de otros
haciéndose mds visibles. A confinuacién se hace la tincién deseada y
luego una fotografia; los cromosomas se recortan de la fotografia y se
colocan sobre una zona plana siguiendo un orden que se adoptd en
la conferencia de Denver de 1960s. El cariotipo humano estd
constituido por siete grupos. El grupo A esta formado por los grandes
cromosomas metacentricos, ndmero 1 a 3; el grupo B incluye
cromosomas grandes submetracéntricos, y son el 4 y 5, el grupo C
formado por siete submetacéniricos mdas pequefios nimeros 6 a 12,
mas el cromosoma X; el grupo D comprende los cromosomas
acrocéntricos de famafio mediano, nimero 13,14 y 15; el grupo E esta
formado por cromosomas metacéntricos cortos, nimeros 19 vy 20; y el
grupo G agrupa a unos acrocéntricos muy cortos, nomeros 21 y 22,
mds el cromosoma Y. Algunos citogenetistas colocan a los
cromosomas XeY en los grupos de los autosomas que tienen su mismo
tamaho y forma; oftros, prefieren separarlos como un grupo

independiente BFIGURA 2).

2.3 REPRODUCCION CELULAR (MITOSIS)

Enfocdndonos a la teoria de Virchow! vemos inicialmente que

el nicleo celular es ocupado por una larga estructura denominada

13
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cromatina y que forma la totalidad del contenido genético de las
células que se encargard, de que ias células hijas de esta célula
humana confenga exactamente la misma informacidn genética, que
heredara a toda [a codena celular de su tipo. La cromatina
experimenta una serie de cambios importantes como su saturacion
deniro del mismo nicleo, entonces se dice que la célula se encuenira
en un periodo denominado inferfase; la inferfase es el perfodo
existente entre dos mitosis sucesivas y esta estructurada por fres
periodos trascendentales que se refieren partficularmente a los
cambios gue sufre aquel material genético, asi pues, fenemos a las
subfases G1, S, y por Oltimo la G2, periodos en los que se logra duplicar
y sintetizar la cromating; en este Jltimo periodo (G2} la cromatina se
condensa pudiéndose hacer visible de este modo en el microscopio;
entonces se dice gue la cromatina se ha convertido en cromosomas.

Terminada la subfase G2 la célula inicia la mitdsis.

Bl periodo mds sobresaliente denitro de la interfase es la
duplicaciéon (subfase S) que sufre la cromating, 10 que propicia que
aquella célula que seguird el camino de ia mitosis pueda dividirse en

dos células con el mismo conienido genético de la célula madre.

La Profase &5 el primer paso mitdtico por el que pasa la célula y
donde se observa claramente aquella duplicacion de la cromatina, y
cuya estructura ahora la forman dos cromdatidas hermanas que son
genética y morfoldgicamente iguales unidas ambas, al centfro por el
centromero el cual, s& une a unos pequenos microtibulos

denominados husos acromdaticos o mitdticos cuya formacioén

14
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citoplasmdatica se llevo a cabo durante la condensacién que se
efectud en la interfase y, distribuyéndose de polo a polo celular;
entonces se da paso a la Metafase, periodo idéneo para entender la
forma estructural del cromosoma, los centrdmeros se orientan hacia
los polos manteniéndose en el plano ecuatorial v ias cromdatidas se
separan dé tal forma que respectfivamente se dirigen a un polo
opuesto haciendo que cada polo celular, tenga el mismo nimero de
cromosomas con igual informacion genética (Anafase), dando paso o
un periodo de reconstruccion celular en dénde los polos se separan y
se inicia la formacidn de las respectivas membranas nucleares,
nucledlos, y demds organelos; los cromosomas sé& descondensan parg
nuevamente ser llamados cromatina, esfe Uliimo periodo se
denomina Telofase. La cromatina se volverd a condensar para dar
paso a una nueva interfase que precederd a su  nuevda
mMitosis.#(FIGURA3)

2.4 FORMACION DE GAMETOS (MEIOSIS)

Cierto tipo de células denominadas gonias (espermatogonias,
oogonias), en una etapa de desarrollo adecuada efectuardn una
importante fransicion, es decir que luego de multiplicarse gracias a la
mitdsis, llegard el momento en que su informacion indigue que tengan
gque crecer vy expermentar cambios en su  constitucion
tranformandose de este modo en espermatocitos primarios y cocitos
primarios, respectivamente, de tal modo que la informacidon de estas
células incluye que no se dividirdn mds por mecanismos mitdticos sino

que iniciaran una nueva fase denominada meidsis. La finalidad de la

15
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meidsis es la de reducir a la mitad él numero de cromosomas
existentes de cada célula, de 2n a n es decir convertir a la célula en
haploide (que contiene la mitad del nUmero normal de cromosomas),
para gue al unirse con su opuesta haploide se reanude el ciclo
diploide (2n}.

Cuando las células se ha diferenciado ya en gonias, al terminar
la telofase mitdtica, entra en una interfase premeidtica dando paso a
la gametogénesis (proceso medianie el cual los células germinativas
primifivas masculinas “espermatogonias” y las femeninas “ocogonias”
se diferenciardn hasta formar  espermatozoides y  évulos
respectivamente]. Durante la gametogénesis existen dos divisiones
meioticas. (FIGURA 4)

2.4.1 ESPERMATOGENESIS. El espermatocito primario inicia su
primera divisibn meidtica, denominada también de reduccién, en
dénde los cromosomas homologos, uno proveniente del padre y su
correspondiente de la madre, s& unen o se aparean duranie la
profase para que llegada la anafase se separen, de éste modo cada
cromosoma ya mezclo su informacidn genética para entonces
individualmente dirigirse a los polos opuestos de la celula formdandose
asi dos espermatocitos secundarios; esta separacion o disyunciéon de
los cromosomas homdologos es la que propicia gue cada célula
secundaria confenga  exactamente la mitad del numero de
cromosomas (23n) del que contenia el espermatocito primario (46), vy
va a ser la base para la normal formacion o ferminacion de la meiosis.

Subsecuentemente aquellas células secundarias inician una segunda

16
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division meidlica en dénde los cromosomas se dividen y cada
cromdtlide es atraida de nueva cuenta a los a polos opuestos
asegurdndose de esta manera gue él numero de cromosomas se
mantenga haploide, trasformandose los espermatocitos secundarios
en cuatro espermaiozoides cuya informacidén individual puede ser de
23x 0 23y.

El proceso de [a meiosis en las céiulas masculinas se inicia entre
los 13 v 16 anos de edad y continta ininterrumpidamente hasta la

vejez.

2.4.2.00GENESIS. El proceso de formacién de las gonias
femeninas es muy diferenfe a la de las masculinas, los cogonios
proliferan via mitosis durante la vida fetal hasta convertirse en oocitos
primarios, solo hasta antes del nacimiento; de &sta manera inician su
primera division meiotica. A diferencia de los espermatocitos los
oocitos suspenden el proceso meiotico en la profase, 0 que se
conoce como dictiotenc. La meiosis en su profase quedard
suspendida hasta la madurez sexual de la mujer e inicio de sus ciclos
reproductivos, en estas circunstancia fos cromosomas homalogos se
han apareado pero no se han separado esperando (g pubertad. Se
cree que las células que rodean el oocito primario secretan una
sustancia llamada: inhibidor de maduracion del oocito que detiene el
proceso meidtico hasta antes del nacimiento. El oocito primario
completard la primera divisibn meidtica efectuando la disyuncién o
separacion de cromosomas homologos formdandose asi un oocito

secundario, al ocurrir la ovulacion el nicleo de este oocito inicia la

17
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segunda divisibn meiotica, deteniéndose en la metafase hasta su

fecundacion.

Las diferentes alteraciones dentro de la gametogénesis como
por ejemplo la no disyunciéon, (es decir que exista un error en la
separacién de los cromosomas antes de la divisidon celular), tendrd
como resultado una distribucion cromosdmica anormal en las células
germinalivas; cuando esto sucede en la espermatogénesis el
resultado serd un espermatocito secundario con 22 autosomas mds un
cromosoma X y uno Y y el ofro, con 22 autosomas sin cromosoma
sexudl. En la cogenésis se puede originar un oocito con 22 autosomas
y 2 cromosomas X O un oocito con 22 gutosomas y sin cromosomgas

sexual,

Cuando sucede que la fecundacién se da en estas condiciones
anormales como es el caso de que una célula germinativa con 24
cromosomas se fusione con una normal, se formara un cigoto con 47
cromosomas, éste estado es denominado Trisomia por que hay tres
representantes de un cromosoma particular en lugar de los dos

acostumbrados.

El huevo o cigoto con 47 cromosomas autosdmicos
generalmente se asocia con fres sindromes: el Sindrome de Trisomia 18
cuya incidencia es de 1 x 3000 nacimientos; el Sindrome de Trisomia 13
cuya incidencia asciende a 1 x 5000 nacimientos, ias graves
consecuencias que resultan de la no disyuncion de los cromosomas 18

y 13 ocasiona que 10s nifos generalmente no sobrevivan los primeros

18
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meses. Por Ultimo, la Trisomia 21, mejor conocida como Sindrome de

Down presenta una incidencia del 1 x 700 nacimientos. 14 (GRAFICA 1)

Las Trisomias autosdmicas ocurren con mayor frecuencia d
medida que aumenta la edad materna v la fuerte base se refiere a la
pausa tan grande que experimenta el oocito primario en la primera
division meiotica, ya sea por vejez de la célula o por los medios a los
que ha sido expuesia durante vy hasia el lapso de su nueva activacion
{como los Rx]. Entonces se dice que estamos ante una; Trisomia 21

regular.

2.5 LA GENETICA Y EL S.D.

2.5.1 TRISOMIA 21 REGULAR, Es cuando todas las células del
organismo, por la no disyuncidn, tienen un total de 47 cromosomas en

vez de 46. [FIGURA 5)

El 0% de los casos el error se produce antes de la fecundacion
(no disyuncién), sin embargo el 4% de los casos de nifios Down se
produce por un defecto de fraslocacion y el 1% restante por el

denominado Mosaicismo.

2.5.2. TRASLOCACION.- “Fragmento de ofro cromosoma que
se rompe y se une a oiro cromosoma generalmente perteneciente a
ofro par'. Se genera cuando una parte del cromosoma 21 se
fractura y se une con ofro fragmenio surgido de una segunda ruptura

que haya existido, generalmenie de los pares 13 0 14 0 15; entonces

19
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nace un cromosoma exira produciéndose de esta manera g

Sindrome Down.

2.5.3. MOSAICISMO.- “ Mezcla celular normal y anormal””. En
este caso la alteracidon cromosomal se presenta después de la
fecundacion es decir, cuando el cigoto inicia una serie de divisiones
en 2 v 4 células hijas, la disfribucion cromosomal en esta Olima es
alterada teniendo que una de las 4 células presenta tres cromosomas
21 {anormal}, dos céluias mas tienen dos cromosomas 21 (normal), y la
cuarta célula degenera al presentar un cromosoma 21. Tal error en los
cromosomas celulares provocara una combinacidon de células con 46

cromosomas y otras con 47.

Cabe resatfar que mientras mas tarde, s& de este eror
cromosomal [mosaico), menores, en numero, serdn las células
afectadas y de igual modo los rasgos del Sindrome de Down serdn

menos notorios.

3. ASPECTOS DE MORFODIFERENCIACION EN EL
S.D.
3.1 EMBRIOLOGIA

En cuanto el espermatozoide fecunda al évulo este Ultimo
reanuda la segunda division meiotfica activindose de esta manera
metabdlicamente el huevo o cigoto. Muchos son los cambios que se
producen a partir de este momento, lo que antes eran dos células

haploides ahora es una diploide cuya reproduccion mitdtica se

20
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efectuara de manera rdpida en el caso de Sindrome de Down el
ovulo de 24 cromosomas {estadisticamenie asi sucede en la mayoria
de ios casos) es fecundado por un espermatozoide con nimero
normal 23n teniendo un cigoto de 47n cromosomas que iniciaran el
mismo ciclo de desarrollo celular estructural con caracteristicas muy
similares a las de un cigoto 4én, sin embargo, es en el aspecto
metabdlico funcional dénde aquel cromosoma exfra afectara en
mayor grado. “Se cree que uh exceso en produccidn de ciertas
enzimas excretadas por los genes del cromosoma extra ocasiona el
desequilibrios”. Este desequilibric afectara como veremos mds
adelante parles especificas de cada vna de las formaciones del

embrion trilaminar.

Como consecuencia directa de la fecundacion el huevo
comienza a mulftiplicarse rdpidamente via mitosis en dos, cuafro,
ocho, etc., nimero de células, a estas células se les denoming
Blastomeras, cuando éstas liegan a un nUmero de 12 a 16 entonces el
cigoto adguiere forma de una mora denomindndose a este estadio
Morvla, la cual enfrara al Gtero para implantarse posteriormente.
Denfro de la morula rdpidamente se forma una cavidad
tranformdndose en un Blastocisto que esta constituido por una masa
celular, propiamente dicha, que originara al embridn; y vna cavidad
de blastociste rodeada de células externas (el trofoblasto) que
originara fas esfructuras de sosten intrauterino. La reproduccién celular
no cesa enfrando en un periodo de diferenciacion trasformdéndose la

masa celular en un disco embrionario trilaminar, proceso denominado

21



APNEA OBSTRUCTIVA EN NINOS CON SINDROME DE DOWN h

Gasfrulacién, formandose las tres placas germinativas primarias:

Ectodermo, Mesodermo y Endodermo.'s (Cuadro 1}

Debido a la importancia, en cuanico a las afecciones
neuroldgicas, gue reviste el Sindrome Down es imprescindible
mencionar el desarrollo embriolégico del ectodermo, en cuanto al

sistema nervioso sé refiere.’” [Cuadro 2)

Asi pues tenemos que en el sindrome de Trisomia 21 los
genes del cromosoma extra afectan en diferentes grados a las tres
placas del embridn trilaminar obteniendo pues, los rasgos
caracteristicos de un nifio con sindrome Down

3.2 RASGOS FISICOS DEL S.D.

Desde la descripcidon de las caracteristicas fisicas que hizo
Langdon Down en 1866, se han descrito cerca de 300 signos o
manifestaciones clinicas que se han idenfificado en niflos con
Sindrome de Down. Sin embargo es necesario hacer nofar que existen
algunas manifesfaciones que son las gue con mayor frecuencia se
encueniran, al menos cualro de ellas se pueden apreciar en el total

de nifios Down vy seis de las mismas se encuentran en el 90% de ellos.
{GRAFICA 2)

3.2.1 CABEZA El craneo es pequefo en circunferencia vy

didmetro anteroposterior sin llegar a la microcefalia, los huesos

22



APNEA OBSTRUCTIVA EN NINOS CON SINDROME DE DOWN iﬁ

formadores de la base del créneo son mds pequefios, ia mayoria de
i0s ninos con Sindrome Down presenian anomalias en los huesos
esfenoides y la silla turca. La cara presenta un crecimiento de los
huesos en la parte media menor a lo normal, en consecuencia [os
ojos, nariz y boca se encuentran a menor distancia. El hueso maxilar
estd menos desarrollado y el dngulo que normalmente forma ld
mandibula es de fipo obtuso, los senos paranasales estdn poco
desarrollados. Los 0jos se encuentran colocados en forma oblicua con
el canfo mds distante uno de oto, la fisura palpebral es estrecha,
pueden tener hipertelorismo posiblemente como una consecuencia
tanto del puenie nasal plano como del marcado pliegue epicaniai
dando la impresidn de que la distancia enfre los ojos es mds amplia se
sugiere que el hipotelorismo es probocado por el deficiente
crecimiento de los huesos de la cara. Relativamente frecuente, los
ojos de los nihos Down presentan unas manchas de color blanco-
grisdceo denominadas manchas de Brushfield?, posiblemente se
deban a la presencia de tejido conectivo localizado en la capa
anterior dei irs. La nariz presenta una forma variable, frecuentemente
se presenia el hundimiento del puente nasal, no es raro gue exista
desviacién del tabigue nasai, dando un aspecto de aplanamiento de
la cara. La orejas presentan una forma o estructura anormal, su
tamafio es menor, su implantacion es mdas baja en relacién con nifos
sin  alteraciones cromosémicas. El conducto auditivo  externo
frecuentemente es estrecho y a veces no esta presente el [dbulo de la
oreja. La boca, presenta una cavidad mds pequefia © menos
desarroliada, 1o que propicia un reraso en crecimienio y una andmalag

secuencia y cronoiogia de erupcion dental. La lengud hace
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prominencia (protruye) en ia boca lo que propicia que [a boca del
ninc Down se encuentfre enfre abierta de manera permanente, se
piensa por una parte que esto es debido a que el tamafio de la
lengua es mayaor que el habitual, sin embargo se piensa que el hecho
de manitener la lengua de fuerda es consecuencia de un hueso maxilar
pegueno, paladar esirecho, encias amplias y amigdalas y adenoides
crecidas. No es raro gue se observe |la presencia de fisuras en fodas

las superficies dorsales de la lengua.

3.2.2 CUELLO. En la mayoria de los casos el cuello es corfo y
ancho, pareciese que en Ia parte posterior del cuello sobrara piel v

exista una mayor cantidad de fejido celular subcutdneo.

3.2.3 TORAX. No es raro que algunos ninos presenten 11 costillas
de cada lado del térax en vez de 12, lo que aparentemente hace ver
al térax acortado, algunas veces se observa el esterndn hundido
(pecho excavado), algunas ofras veces el mismo hueso hace

prominencia lo que se conoce como pecho carinatun.

3.2.4 ABDOMEN. Generalmente los nifios menores de 1 ano
preseniaon  abdomen agrandado vy distendido debidc muy
probablemente a la disminucidn del fono muscular y la separacion

existente enfre l1os mUsculos rectos anteriores del mismo abdomen.

3.2.5 GENITALES. En los nifios el pene es mds pequefio
pudiendo no estar presente uno o los dos testicuios, el vello pubiano

tendrd& una distribucidn horizontal en vez de triangular; en las ninas
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pequedas los labios mayores son de mayor tamano incluyendo un

agrandamiento del cliforis,

3.2.6 EXTREMIDADES. Las extremidades inferiores presentan
acortamiento; existe una mayor separacién entre el primer dedo vy el
segundo de los pies, ademds de gue se encuentra un pliegue plantar
enire estos dos dedos. Los huesos de las manos se encuenfran de
entre un 10 a un 30% Mds pequefios en los nifos con sindrome Down,
los dedos de las manos son cortos y anchos siendo que el quinto dedo
(mefiique) se observa en general mds pequefo de lo habitual, se
encuentra incurvado {clinodaciilia). El surco fransverso de la palma de
la mano [pliegue simiano) es un sigho que se presenta

frecuentemente.

3.2.7 PIEL Y CABELLO. Generalmente la piel es laxa y adquiere
tonos violacios en los primeros afios de vida, posteriormente se hace

mdas gruesa y menos eldstica. El cabello suele ser fino y escaso.
3.3 DIVERSAS ANOMALIAS EN APARATOS Y SISTEMAS EN EL S.D.

Los diferentes aparatos y sistemas se ven afectados de muy
diferentes maneras ante la presencia del cromosoma exira (21)
propiciande como resultado en muchas ocasiones la muerte, como lo
podemos observar en el estudio redlizado en Columbia Britanica,
Canadd, desde 1952 hasta el afo de 1981 {es el estudio mas largo
que se ha hecho en referencia al Sindrome de Down), la grdfica

explica las causas de faliecimientos de 1340 niflos Down nacidos enfre
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los afios antes mencionados en relacidn a grupos de edad y su

comparacion con nifios ho Down. {GRAFICA 3)

3.3.1 SISTEMA INMUNOLOGICO. Como sabemos el sistema
inmune estd constifuido por diferentes fipos de células, como las
células blancas (leucocitos) que funcionan como identificadores,
reconocedores y demoledores de células exfrafias {virus o bacteria)
existentes dentro del organismo. Los linfocitos son una variedad de
leucocitos, fundamentales para el proceso de defensa humano que
pueden desplazarse a grandes distancias por el torrente sanguineo y
legar a los tejidos para regresarse a la sangre, existen dos variedades,

los linfocitos T y los linfocitos B.

Células T: maduran en el timo y se encargan de identificar y
destruir células exirafias gue ingresan al cuerpo (sistema inmune

celular).

Células B: Son producidas en la médula ¢sea vy llevan a cabo
otro mecanismo igudl de importante en la defensa del cuerpo, como
respuesta de la enfrada al cuerpo de algunos virus o bacterias, las
células B reaccionan elaborando anficuerpos, los que fienen la
habilidad de combinarse con las sustancias estructurales de [os virus o
bacterias llamados antigenocs; de tal forma que al producirse la union
antigeno-anticuerpo entra en accién un macrofago (célula bianca) y
fagocita o se “come” a aquelia célula exirafia (respuesta inmune

humorai).
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La corfeza de la gidndula Time en el Sindrome Down se
encuenira mds pequeha y anormal lo que ocdsiona und severa
inestabilidad en la maduracién de las células T propiciando una baja
en su produccién de cerca del 40% a lo normal, el porcentaje de
células restante en algunos casos carece de maduracion adecuadar?
Propicidndose un deficiente tfrabajo inmunoldgico. Cabe recordar
gue conforme pasan los afios, la funcidn del Timo es menos
importante en la vida del ser humano, debido a gue el organismo
realiza sus mecanismos de defensa de manera cada vez mds
eficientes, de hecho al llegar la adolescencia, el Timo de cualquier

individuo es muy pequefio y ya no se considera funciondl.

3.3.2 APARATO DIGESTIVO. En lo que se refiere en la cavidad
bucal, la oclusion de los dientes puede estar formada de una manera
ireguiar, generaimente los dientes estan mal alineados, presentan
mordida cruzada posterior, habito de lengua y mordida abierta
anterior. La enfermedad periodontal se caracteriza por la formacién
de bolsas o cavidades, la enfermedad por lo tanto destruye el tejido
normal que esta alrededor de los dienfes, de tal forma la encia sé
encuentra casi permanentemente inflamada lo que facilita que se
presenien infecciones agudas. Bdsicamente los padecimientos del
aparato digestivo se refieren a malformaciones de este, después de
las malformaciones cardidcas las del tubo digestivo son de los
problemas mds importantes en el nifio Down, las malformaciones mas
frecuentes son la fistula traqueoesofagica que consiste, en la
presencia de una comunicacion anormal entre el esofago y la

fragqueq, lo que propicia que el dlimento pase por el esdéfago, rumbo
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al estbmago, en parte sed desviado a la traquea vy de ahi al pulmén
provocdndose und irritacion pulmonar importante; la estenosis pildrica
que consiste, en un estrechamiento del piloro, las manifestaciones de
esta enfermedad se inicia alrededor de la cuarta a sexta semanas de
edad y se caracteriza porque empiezan a aparecer vomitos mas
frecuentes y expulsados o distacia; la afresia duodenal es una
malformacion en la que se encuentra obstruida internamente por una
especie de capaq, la luz ¢ conducto del duodeno, el pdncreas anular
también es una  obsfruccidn  del duodeno, causando
estrangulamiento externo del duodeno; el signo mds importante es
nuevamente &l vomito con la caracteristica de que tiene contenido
de bilis, el ano imperforado se refiere a la adusencia de la abertura que
normalmente fiene el ano; la enfermedad de Hirschsprung que se
produce por la ausencia de cierfas células nerviosas que
normalmente deben estar presentes en el recto y en el colon,
permifiendo que el infestino fenga un movimiento normal v de esta
manera poder expulsar las heces fecales por el ano. Cabe resaltar
que estas enfermedades no solo se presentan en el nino Down, sino

también en el no Down

3.3.3 SISTEMA CARDIOVASCULAR. Estadisticamente cerca del
40% de los nifios con Sindrome de Down tienen malformaciones
cardidcas predominantemente las malformaciones se refieren a
defectos en los cojines endocdardicos (estructura que dard origen al
tabigue interauricular, interventricular y las vdlvulas tfricuspidea vy
mifral}. Algunas ofras malformaciones incluyen la comunicacién

interventricular (el orificio que comunica anormalmente los ventriculos
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derecho e izquierdo; otras malformaciones menos frecuentes son la
comunicacién interauricular (orificio anormal entre dos auriculas), la

Tetralogia de Fdllot y la persistencia del conducto arferioso.

3.3.4 SISTEMA NERVIOSO. E sistema nerviosos rige la
conducta y el comportamiento v en el Sindrome Down estos se
encuentran alterados. Al examen neurolégico no se encuentran
grandes signos; sin embargo, la exploracién minuciosa complementa
en diagndstico. En la motilidad voluntaria hay un déficit moderado de
ia fuerza muscular con manifestaciones de carencia de vigor fisico. El
desarrolio motor es lento yA refrasado: los pacientes no pueden estar

de pie anfes de los dos ahos,

El tono muscular se encuentra muy disminuido v es el factor que

explica parte de los problemas motores de los primeros meses.

La coordinacion de movimientos y el equilibrio son funciones
gue se desarrollan lentamente, 10 que explica las caidas frecuentes, la
marcha insegura, e iregular que aparenta cierfo grado de ataxia,

pero concierta agilidad cuando gatean.

Los esfinteres no son conifrolados a tiempo vy en ocasiones
pueden persistir incontinentes durante toda la vida, debido a la

inmadurez cereoral.

Los movimientos oculares exirinsecos se  encuentran

frecuentemente alterados pueden haber desviaciones ocasionales o
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permanenies o bien con dlteraciones del ritmo del movimiento de los
ojos con espasmos de convergencia ocasionales; en un porcentaje
bajo se presenta nistagmus dificil de explicar, que pudiera deberse a

incoordinacion por un problema en la funcién cerebelo-bulbar.

La audicidn esta disminuida con frecuencia, lo cual puede
explicarse con una disminucion del nOmero de fibras nerviosas v
aumento de la densidad ésea del hueso temporal en la vecindad de

los nervios.

La funcidén cerebral mds importante que esta en relaciéon
con la inteligencia, con el razonamiento, con el juicio, con las
deducciones, es la que lamentablemente siempre se encuentra
alterada en esta enfermedad. El dato mds caracteristico y constante

es el déficit intelectual de entre un 40% vy 60%.

Refiiéndonos a la anatomia patoldgica, ios cerebros de
los pacientes con Sindrome Down en los primeros meses de vida son
algo mas pesados que los de nifios normales, debido al edema por
refencion de liquido. Después de los dos afios van perdiendo peso
proporcionalmente en relacion de los cerebros normales de la misma
edad. La consistencia es mucho maés suave, gelatinosa y el color mas
claro gue lo usual, La forma y configuracidn de las cisuras es anormal.
De este proceso, resulta que las celulas cortficales no quedan con la
capa superficial, carecen de adecuada nutricidn de los respectivos

vasos sanguineos y por tal motive no funcionan adecuadamente.
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Generalmente la regidn de los I6bulos frontaies es la menos

desarrollada y menos diferenciada.

En lo que se refiere a los neuronas presentan poca
diferenciacion y pocas dendritas, después de los seis meses de edad
muestran claras evidencias de degeneracion, edema, vacuolizacion y

hasta degeneracién de ciertas capas corticales.

El cerebelo es pequeno, debido a la detencién en su desarrollo
en cierta etapa fetal, con diferenciacién anormal de fa capa de
celuias de Purkinje, de la folia y falta de mielinizacion, lo cual puede

explicar la hipotonia caracteristica.

Lo médula espinal presenta disrafismo  frecuente vy su
configuracién y diferenciacién permanece en ciertas dreas con fipo
fetal, como en el nicleo de Clarke; el epéndimo esta patente y con

glidsis a su alrededor,

Por todos esfos motivos es de suponerse que la alteracién
basica del Sindrome esta a nivel de la Bioguimica molecular con
desordenes en el proceso enzmdtico o metabdlico, posiblemente en
la sintesis o la distribucion de proteinas especificas de las cuales el
acido Desoxirribonucleico (ADN) fiene una funcidén primordial, debido
a gue dirige la sintesis del dcido Ribonucleico {ARN), el cual a su vez
dirige la sinfesis de proteinas. Neuronalmente, esta alteraciéon puede

modificar o interrumpir en alguna de sus etapas el ciclo de fransmisién
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bioquimica de la actividad neuroldgica que posteriormente se

fraducird como una capacitacion intelectual.

Al nacimiento el cerebro no a alcanzado su estado normal de
maduracion y sigue desarroliéndose en los primeros afos de la vida. El
cerebro del nino Down es todavia mds inmaduro vy la diferenciacion y
maduracion necesarias para un desarrollo normal de la inteligencia,

de las funciones motrices y sensitivas nunca se completan.

Estudios realizados en Bélgica por el doctor Haberlandy,
concluyeron gue los ninos Down estdn predispuestos a anormalidades
metabdlicas y bioquimicas que los conducen a presentar placas
seniles y angiopatias amiloideas muy semejantes a los que se

encueniran en la enfermedad de Alzheimer.s

E inicio de la demencia en la enfermedad de Aizheimer, se
caracteriza por una pérdida gradual de la memoria de aquellos
eventos recientes. Conforme la enfermedad progresa se identifican
trastornos en los eventos cotidianos condicionados por fallas de la
memoria. En el sindrome Down la idenfificacion de las
manifestaciones de Alzheimer es un poco mds dificil, toda vez que en

ellos existe ciertas caracteristicas en su nivel intelectual.

En el Sindrome Down el deterioro de sus funciones se manifiesta
a nivel mental y de sus respuestas emocionales; con apatia o
excitabilidad, se vuelven iritables, frecuentemente hacen

“berrinches” y van teniendo pérdida progresiva del vocabulario
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previamente adquirido. El cardcter alegre que habitualmente los

caracteriza, es sustituido por una actitud de solemnidad.

Se ha demostrado que las citeraciones cerebrales entre g
enfermedad de Alzheimer y el Down son casi idénticas, presentando
la presencia de placas neuriticas y él acumulo de material

neurofibrilar.

3.3.5 SISTEMA MUSCULO ESQUELETICO. La mayoria de los
problemas orfopédicos en los nifos Down son el resultado o

consecuencia de gue el tono o fuerza muscular esta disminuido.

Las principales alteraciones que se encuentran es la subluxacién
atlantoaxial que se traduce en una inestabilidad de la columna
vertebral cervical, es decir existe un aumenio de la movilidad que

normalmente presentan la primera y segunda vértebra cervical.

De menor importancia resuvitan la desviacidon de la columna
vertebral (escolidsis), la luxacidn de la cadera provocada por la
desarticulacion del fémur, la inestabilidad de la arficulacién de la

rodilla y pies planos.

4 EL SUENO

4.1 CONCEPTO. El suefno es un estado de reposo uniforme de un
organismo. En confra posicidn con el estado de vigilia, el suefo se

caracteriza por [os bajos niveles de actividad fisioldgica (presion
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sanguineaq, respiracion, iatidos del corazén) y por una respuesta menor
anfe estimulos externos. No es una supresion de todos los procesos
que estdn presentes durante la vigilio, sino que es un nivel de
conciencia diferente en el que se van a poner en marcha diversos
mecanismos como la secrecidn hormonal, regulacién de la
temperatura corporal, etc. permitiendo al organismo recuperarse de
la vigilia. Es durante la noche cuando existe la secrecién de cortisol,
hormona del crecimiento y de la prolactina. Por tanto, las alteraciones
del suefio pueden dlterar las secreciones hormonales ocasionando

diferentes trastornos durante la vigilia.

4.2 CLASIFICACION

Es importante mencionar que existen diferentes fipos de suefio

en los que presenta fendmenos bien definidos en cada uno de ellos.

En general se distinguen dos fipos de suefo: él sueno NO
REM{non-rapid-eye-movernent o movimiento lento de ojos) v el sueho

REM{Rapid-eye-movement o movimiento rapido de ojos).

El suefio no REM es el que aparece cuando una persona
empieza a dormirse. Se diferencian a su vez dos tipos de suefio: el
superficial y el profundo o de ondas lentas. En este Jltimo, es dénde se
produce la secrecion hormonal. El suefio REM o suefio paraddjico
recibe su nombre de los movimientos oculares rapidos que aparecen
durante el mismo, ademds de una abolicion del tono muscular. Es

lamado paraddjico por que van a existir una serie de cambios
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metabolicos y autondmicos similares a la vigiia: aumento de la presion
arterial, de la frecuencia respiratoria y cardiaca y una actividad

cerebral que asemeja a la de la vigilia.»

El suefio nocturno caracteristico consiste en la repeticion de un
ciclo de 90 a 110 minutos de suefio REM y no REM. Casi un 80% del
ciclo esta ocupado por cuatro fases de suefio no REM cadd vez mds
profundo. Como el metabolismo vy las funciones vitales se hacen mds
lentas durante esta fase, suele describirse como un suefio ortodoxo.
Por el confrario, el suefic REM o paraddjico, se caracteriza por la
intensificacion de la actividad cerebral. Los periodos REM se alargan a

medida que avanza la noche. (GRAFICA 4)

Es imporiante sefialar que durante el suefio el cerebro no
permanece inacfivo. Los elecitroencefalogramasz (EEG) ilustran las
pautas de actividad eléctrica propias de las distintas fases del
sueno(figura é). Las ondas cerebrales asociadas con la vigilia y con la
fase del sueno de movimiento ocular rdpido, durante la cual se suefiq,
presentan frecuencia y amplitud similares. En el suefio no REM, las
ondas presentan mayor amplitud y menor frecuencia, esto indica que
las neuronas cerebrales descargan mas despacio y de forma

sincronizada.

Existen muchos datos sobre los mecanismos del sistema nervioso
central y del sistema periférico que afectan y confrolan al suefio. El
fronco encefdlico es la parte mds primitiva del cerebro vy controla

funciones vitales como la respiracion v el latido cardiaco. En este lugar
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del cerebro se localizan las zonas que confrolan los dos estados del
suehno. Todavia se debate la exactitud de las regiones cerebrales que
estédn implicadas y sobre como actian entre ellas. Lo que si se
conoce bien son las llamadas moléculas de sefdlizacién que
intervienen y que son derivados aminodcidos que actian como
neurotransmisores y neuromoduladores en la sinapsis de las neuronas
(dopamina, norepinefrina © noradrenalina y serotonina). La serotonina
segregada por el nicleo de Raphe interviene en la inducciéon del
sueno; la incapacitacidn de las células productoras de serotoning
provoca insomnio, la serotonina desempefia un papel importante ya
que es necesard para el funcionamiento normal del suefio, aunque
no es el Unico elemento implicado ni suficiente por si solo. El papel que
desempenan la dopamina y el noradrenalina esta menos claro. Las
neuronas activadas por dopamina descargan a ritmo uniforme
durante todas las fases del suefio, lo cudl suguiere que la dopamina
inferviene poco o nada en la induccidn o el mantenimienfo del suefio.
El locus ceruleus segrega acetilcolina, a la que se atribuye el control
del suefo REM. Estos nucleos estan integrados en la formacion
reticular, una red de células nerviosas que recorre el tallo encefdlico
de forma longitudinal e influye en casi todas las partes del sistema

nervioso ceniral.z (FIGURA 7)

Los descubrimientos mdés recientes demuestran que el control
que ejerce el sistema nervioso sobre las funciones del organismo es
diferente segin el estado de vigilia o de suefio. Los mecanismos como
la respiracion, la temperatura corporal y el funcionamiento de Ia

musculatura trabajan de manera diferente durante ef suefio. Son muy
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drasticos los cambios que tienen lugar en el transcurso del suefio “D”
también conocido como el suefio ligero, debido a la dificuttad que
entrana el control de la temperatura corporal. Por ello, los mamiferos,
entre ellos los humanos se vueiven poiquilotermos {de sangre fria). El
estudio de estas diferencias en el control de mecanismos vitales esta
siendo de gran ayuda para entender y caracterizar ias alteraciones

del suefio como por ejemplo la apnea.

Una de las patologias mas frecuentes del suefio es el sindrome
de apneas obsiructivas. El proceso patoldgico que define dicho

sindrome es la apnea.

5 SINDROME DE APNEA DEL SUENO

5.1 DEFINICION

La apnea es la interrupciéon de la respiracion, pueden producirse
periodos de apnea en los que cesa la respiracion durante unos
segundos durante el suefo. Cuando se alternan periodos de apnea
con periodos de respiracion rdpida y profunda {hiperapneal, se habla
de respiracion de Cheyne-Stokes; puede producirse por una caida de
oxigeno, por acumulacién de dcido en la sangre, por aumento de ia
presion en el tronco cerebral, o por fallo cardiaco. La apnea puede
asociarse a alferaciones del rifmo cardiaco, la hipertensién arterial o
la perdida de la fuerza contractil del misculo cardiaco. También se

ha asociado a algunos casos de muerte sUbita del lactante»,
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5.2 CLASIFICACION

5.2.1 APNEA OBSTRUCTIVA DEL SUENO (A.O.S)

Es provocada por la oclusion de la via respiratoria superior o
nivel de |la orofaringe. La apnea resultanie causa asfixia progresiva
hasta que se produce el desperfar, momenio en que se restablece la
permeabilidad de la via respiratoria. Entonces el paciente vuelve g

dormirse y se repite la secuencia de acontecimientos. (FIGURA 8)

El factor inmediaio que produce el colapso de las vias
respiraforias  superiores es la  generacién de una  presion
subatmésferica critica durante la  inspiracién, que excede [a
capacidad de dilatacion de la via respiratoria v de los musculos
abductores para mantener su estabilidad. E suefic desempefiia un
papel sumamente importante al reducir la actividad de los misculos
de las vias respiraiorias superiores. En algunas ocasiones el alcohol
actia como un cofactor importante, ya que deprime selectivamente
dichos muUsculos. En algunos de los casos el compromiso estructural se
debe o alteraciones anatdmicas evidentes, como hiperirofia
adenoideaq, retfrognatia y macroglosia.(FIGURA 9) Sin embargo, en la
mayoria de 1os casos el defecto estructural es simplemente una ligera
reduccion del famano de las vias respiratorias, gue se puede apreciar
clinicamente como una saturacidn faringed.(FIGURA 10) La obesidad
coniribuye en muchas ocasiones a la reduccion de tamario de Ias

vias respiratorias superiores.
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Al producirse el AOS por estrechamiento de las vias respiratorias
durante el suefo, produce inevitablemente ronguides. La mayoria de
las veces los ronquidos preceden al desarrollo de los episodios
obstructivos durante muchos afios. Cabe sefialar que la mayoria de
los individuos que roncan no fienen AOS. Regularmente los episodios
de asfixia nocturna y de interrupciones del suefio caracteristicos de ld
AOS originan  compilicaciones clinicas como  alteraciones
neuropsiquidiricas y del comportamiento, existe la hipdtesis de que
esto se debe a la fragmentacién del suefio y a la pérdida del suehno
de ondas lentas, inducida por el despertar continuo. También puede
desempeniar un papel trascendental la hipoxia cerebral nocturna. La
manifestacion mds constante es la somnolencia diurna excesiva la
AQS es reconocida en la actualidad como una importante causa de
somnolencia diurna, acrecenfando los factores de riesgo de
accidentes de toda indole. De hecho diverso estudios®s han
demostrado que la frecuencia de accidentes de automovil se friplica

en pacientes con AQS.

Otra de las manifestaciones importantes es el padecimiento
cardiorespiratorio debido aparentemente a los episodios de asfixia
nociurna tan frecuentes. En la mayoria de los casos existe una
disminucion ciclica de la frecuencia cardicca duranie 1os episodios
de apnegq, de 30 a 50 latidos por minuto, seguidos de taguicardia de
90 a 120 latidos por minuto durante la fase venfilatona. Algunas
personas desarrollan estados bradicardicos importantes con asistolias
de 8 a 12 segundos de duracién o taquiarifmias peligrosas. Toda esta

gama de arritmias a originado la hipdtesis de que la AOS puede
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producir la muerte sUbita durante el sueho. Diversos estudios han
manifestado que la AOS es un factor de riesgo en el desarrolio de
hipertension sistemica, isquemia miocardica, e infarto, ictus y muerte
prematura. Por Ullimo una reducida porcién de pacientes con AQS
presenta hipertension pulmonar, insuficiencia ventricular derecha, o
lisitemia e hipercapnia e hipoxemias crénicas. La mayoria de estos

pacientes son obesos y somnolientos.

Lo AOS puede aparecer a cualquier edad sin embargo
estadisticamente se dice que la mayoria de los pacientes son de 30 y
60 afos de edad. El diagnostico suele ser sencillo ya gue presenta un
historia de ronquidos y somnolencia diurna, obesidad moderada y a
menudo ligera ¢ moderada hipertensidn. La observacion directa del
paciente mismo durante el suefio es clave para lograr él diagnostico.
Sin embargo la investigacion definitiva ante la sospecha de la AOS la
polisomnografia, un esfudio detallado del suefio durante toda g
noche. El hallazgo diagnostico clave de ia AOS es la presencia de
episodios de falta de flujo de aqire por boca y nariz a pesar de las

muestras de esfuerzo ventilatorio continuando.
5.2.2 APNEA CENTRAL DEL SUENO (ACS)
Provocada por la abolicion fransitoria del impulso ventilatorio

central a los muUsculos respiratorios, origindndose una secuencia de

acontecimientos similares a los de la AQOSz,
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Muchas son las circunstancias que pueden provocar el cese del
impulso respiratorio durante el suefio. En primer termino fenemos los
defectos del sistema de control metabdlico de la respiracién y del
aparato neuromuscular, defectos que provocan un sindrome de
hipoventilacion alveolar crénica, ademds del la ACS, que se agrava
durante el sueno cuando se suprime el efecto estimulador de la vigilia
sobre la respiracidén. En contraste estén las ACS originadas por

inestabilidad iransitoria del sistema de control respiratorio.

Es comiUn que en todos los procesos anteriores exista una
disminucién de la presidn parcical de didxido de carbono (Pco2) por
debagjo del nivel critico necesario para la generacidon del ritmo

respiraforio.

Mientras sé estd despierto el nivel de Pco? suele ser mas bagjo
que el requerido para la generaciéon del ritmo durante el suefio, por
esta razén, la apnea aparece al comienzo del sueno hasta que la
Pco2 aciende a un nivel critico. Sin embargo, si el estado del sistema
nervioso central fluctGa al comienzo del sueno entre dormido vy
despierto, aparece un patrdn de respiracion peridcdica ya qgue la
respiracion sigue los cambios de estado. En cada ciclo la fase
menguante de la ventilacidon consta de una hipoapnea o apnea
central [respiracion de Cheyne-stokes). La hipoxia debido a una
enfermedad cardiorespiratoria aumenta la fendencia a la ACS
debido a la hiperventilacion que puede originar niveles de Pco?2
durante el esiado de vigiia por debajo del valor crifico para la

generacion del ritmo respiratorio durante el sueno. La hiperventilacion
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provocada por enfermedades del sistema nervioso central o
insuficiencia cardiaca gue provogue congestidn pulmonar produce

respiracion periddica y ACS por un mecanismo similarz.,

En los pacientes cuya ACS es un componente del sindrome de
hipoventilacion alveolar son evidentes la hipercapnea y la hipoxemia
diurnas vy el cuadro clinico esta dominado por una historia de
insuficiencias  respiratoria  recidivante, policitemia, hipertensién
pulmonar e insuficiencia cardidca derecha. Existe falla de suefio

adecuado, cefaleas matutinas, fatiga y somnolencia durante el dia.

En los pacientes cuya ACS es consecuencia de inestabilidad del
impulso respiratorio el cuadro clinico se manifiesta con alteraciones
del sueno, como interrupciones frecuentes del sueno nocturno fatiga

matuting y somnoiencia diurna,

El diagnostico definitivo de la ACS requiere un estudio
polisomnografico. Es especiaimente Ufil g medicion de la Pco?2
transcutdnea que se encontrard elevado y tendiente a aumentar

progresivamente durante Ia noche, sobre todo en el sueno REMz,

5.2.3 APNEAS MIXTAS (AM)

Las apneas mixtas consisten en apned central seguida de un

componenie obstructivo, son variantes de la AOSx.
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5.3 DIAGNOSTICO

El diagnéstico va encaminado a confirmar la existencia vy

gravedad del mal asi como identificar el lugar de la obstruccién.

Es de vital importancia elaborar un correcto y amplio

interrogatorio que vaya dirigido al paciente y a una persona muy

cercand.

Como método diagnostico es vital realizar una polisomnografia
nocturna y al confirmarse él diagnostico de SAOS deberd redlizarse
una exploracién mediante fibronasolaringoscopia donde se aprecia
los tres posibles niveles de obsiruccidon de la via aérea superior
posteriormente, una cefalometria medird las diferentes distancias

craneofaciales susceptibles de estar alteradas en el SAOS.(FIGURATT)

Es importante senalar que estos sistemas tienen el inconveniente
de practicar un andlisis con el paciente despierto, lo que no traduce
de forma exacta lo que sucede en esta patologia durante el suefio y

por elio los porcentajes de error pueden ser altos.

5.3.1 POLISOMNOGRAFIA: La Polisomnografia es una técnica
neurofisiologica que estudia al suefio mediante el registro de Ia
aclividad cerebral. El estudio da pauta a que se verifiquen otros
parametros cambiantes en un individuo a lo largo del ciclo vigilia-
suefio; como son el fono muscular, la frecuencia cardidca vy

respiratoria y la saturacién de oxigeno en la sangre=,
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La técnica del registro polisomnografico nos dard informacién
de los diferentes trastornos. Como hemos comentado anteriormente,
ia patologia mas frecuente del suefio es el SAQCS. La apnea es el
fendmeno por excelencia que define al SAOS manifesténdose
durante el suefo, al desaparecer el confrol voluntario de Ia

respiracion.

La polisomnogrdfia es un metodo diagnostico para diferenciar el
SAOS del roncador esencial. El estudio considera diferentes
parémetros: el electroencefalograma., tono  muscular, el
electrooculograma, la saturacidon sanguinea de O2, la respiracion

{buco nasal y abdominal).

El registro polisomnografico se obtiene mediante un aparato de
electroencefalografia al que se infroducirdn los parGmetros antes

descritos.

Mediante unos electrodos de superficie colocados en diferentes
posiciones podremos obtener un registro de la actividad cerebral, el
tono muscular y electrooculograma. Los elecirodos se colocaran
sobre la piel del paciente, ademds se colocaran dos sensores: uno o
nivel del labio superior, que nos dard informacién del flujo de aire
atravez de nariz y boca {respiracién buconasal), y ofro, colocado en
el abdomen a modo de cinturdn que dard idea de ios movimientos

realizados por la musculatura respiratoria {respiracion abdominal).
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El oximeiro permitird saber las safuraciones de O2, mediante la
colocacidn de un sensor en uno de los dedos del paciente. El
electrocardiograma se realizara mediante dos electrodos colocados

en las mufiecas del paciente.

Se le indicara al paciente que se acueste en una habitacion

donde no exista sonido alguno para asi poder concebir el suefio.

Una vez realizado el registro se valorara la presencia de apneas;
asi como su frecuencia, duracidn, su origen central, obstructivas o
mixtas. Cabe mencionar que no todas las apneas son patoldgicas sin
embargo, la existencia de apneas de duracién igual o superior a 10
segundos y la aparicion de mas de 5-10 apneas por hora indicard que
el paciente es afecto a un sindrome de apnea obstructiva. Si el caso
es severo puede existir una faita de sueno profundo o de ondas tentas.
Si las apneas son de larga duracion, con frecuencia elevada, existird
una disminucion de 02 en sangre lo que sstimulard al centro
respiratorio provocando peguenos despertares que aumentaran el
esfuerzo ventilatorio. Provocando en el paciente una mala calidad de

sueno lo gue propicia un estado de vigilia anormal.
La disminucién en la saturacidn de 02 secundarias a las apneads

frecueniemente producen durante el sueno REM alteraciones en la

funcién cardidaca.
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5.4 TRATAMIENTOS

E fratamiento para la AOS depende en gran parte de g

intensidad del padecimiento.

En la actuaiidad existen cuatro modalidades de tratamiento en
el caso del sindrome de apnea obstructiva del suefio, cuya UOnica

finalidad es el de evitar que la faringe se colapse durante el sueho

5.4.1 TRATAMIENTO MEDICO. Se recomienda al pacienie llevar acabo
una serie de actividades que le faciliten él dejar de roncar como
evitar bebidas alcohdlicas después de las 18 horas, evitar medicacién
sedante, evitar dormir boca arriba lo que favorecerd que la lengua
caiga hacia atrds y se colapse la via dreq, hacer de 20 a 40 minutos
de ejercicio diario, mantener los conductos nasales limpios asi como
levar acabo algun frafamiento de hinaloterapia. Teniendo en cuenia
gue la mayor parte de los pacientes que sufren el sindrome son
obesos, circunstancia que favorece que la grasa se distribuya en
abundancida en gargania y cuello favoreciendo el estrechamienio de
la via aérea superior, ante los cual se recomienda una dieta

balanceada con estricto apego nutricional».

5.42 TRATAMIENTO QUIRURGICO: Existen diferentes técnicas

cuyo objetivo es el de ampliar las zonas reducidas de la garganta:

La Adenoamigdalectomia. que consiste en exiirpar las

vegetaciones adenoideas y amigdalas palatinas; este procedimiento
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se redliza generalmente en aguellos nifios cuya hiperirofia en dichos
organos supone una obstruccion suficiente para provocar el ronquido

y las apneas. La cirugia proporciona un éxito espectacular.(FIGURA 12)

La uvulopalafofaringoplastia que consiste en una reseccion
quirlrgica del exceso del paladar blando; este procedimiento
generalmente se practica en aquellos adultos cuyo paladar blando vy
Ovula exceden en gran medida del tamafio normal. Esta cirugia es
muy eficaz contra el ronquido aungue solo consigue eliminar las

apneas en la mitad de 10s Casos.(FIGURA 13)

Existen algunos ofros tipos de intervenciones como las
resecciones de base de lengua o cirugia maxilo-mandibular,

tratamientos reservados para cases graves de apned SAOS.

En casos de urgencia extrema es recomendable practicar una
traqueotomia, que al saltarse la zona de colapso serd efectiva en un

100% de los casos®.

5.4.3 TRATAMIENTO CON MASCARILLA NASAL CON AIRE A
PRESION POSITIVA (n-CPAP}. Consiste en una mascarila aplicada
sobre la nariz y conectada a un compresor que aporta aqire
comprimido a la via aérea superior. Ello crea un colchdn automdtico
que evita el colapso de la via aérea. En nifios este mecanismo
consigue una buena adaptacion. Resuelve el ronquido y las apneas

en la casi totalidad de casos.
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5.4.4 PROTESIS ORALES. Las prétesis disefiadas especialmente
para cada paciente consiguen evitar que la lengua o la mandibula

caigan hacia atrds colapsando la garganta.

Los estomaidlogos son los encargados de disefiar 1as prétesis el
método es una buena eleccidn del fratamiento cuando existen

malformaciones del drea maxilofacialx,

La farmacoterapia para la SAOS es desalentadora. La
protriptilina (10 a 20mg orales al acostarse) es Uil en un reducido

numero de personas.

En el caso del fratamiento de pacientes en los que la ACS es un
componente del sindrome de hipoveniilacion alveolar es
esencialmente el mismo que el del frastorno de hipoventilacion

subyacenie.

La hipoventilacidn alveolar primaria ("maldicion de Ondine”) es
un sindrome raro de causa desconocida caracterizado por
ventilacién alveolar inadecuada a pesar de una funcidn neurologica,
vias respiratorias, pulmones, pared tordcica y muUsculos ventilatorios
normales. La hipoventilacién es incluso mas notable durante el suefio.
Los individuos con este trastorno suelen ser hombres no obesos que
presentan letargo, cefalea y somnolencia. No hay disnea. Cuando
existe ACS y se origine hipoxemia nocturna grave. Puede ser Ufil el
tratamiento con estimulantes  ventilatorios, como acetato de

medroxiprogesterona, teofilina, acetazolamida o metilfenidafo.
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EE aumento de venfilacibn por métodos mecdnicos
(estimulacion del nervio frénico, cama mecedora, ventiladores

mecdanicos) ha sido Ufil en algunos pacientes.

Hay que conservar la oxigenacion adecuada con suplementos
de oxigeno, pero la terapéutica nocturna con oxigeno solo se
prescribe si la polisomnografia noctuma diagnostica a demostrado su
eficacia. Algunos enfermos muesiran intervalos de apnea
prolongados y aumento de la retencidén de Co2 durante el suehfio

cuando reciben oxigeno suplementario

Cuando la ACS se debe a inestabilidad del impuiso respiratorio,
el tratamiento es mds problemdtico. Los pacientes con hipoxemia
suelen responder favorablemente a la administracidn nocturna de

oxigeno.

Otros han respondido al la acidificacion con acetazolamida, y
publicaciones recientes indican una buena respuesta a la presion,
positiva continua de las vias respiratorias, PPCV nasal, (como en la
AOS) en algunos casos. No esta claro el mecanismo por el que la
PPCV suprime las apneas cenifrales, aungue probablemente este
implicado un pequenio incremento de la Paco2 como consecuencia

de la sobrecarga espiratoria mecdanica anadida.
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6. RELACION DE LA SAOS Y EL S.D. EN LA ESTOMATOLOGIA
PEDIATRICA

Los problemas relacionados con la apnea obstructiva del suefio
en los individuos con $.D. empezaron aparecer g principios de la

década de los anos setenta.

Para poder entender a detalle la relacién del sindrome de Down
con los procesos de AOS es necesario hacer un recuento de las

caracteristicas estomatoldgicas en el nific Down.

6.1 LA ESTOMATOLOGIA DEL S.D. Y LA SAOS

6.1.1 ANOMALIAS DENTALES DEL S.D.

Microdoncia. El 35%-50% de pacientes Down presentan
microdoncia en ambas denticicnes, las coronas clinicas son
frecuentemente coénicas, mas cortas y pequefas que los normal.
Spitzers los describi® como dientes subdesarrollados con coronas

pequenas, corfas, junto con sus raices.

Hipoplasia. Son comunes |a hipoplacia e hipocalcificacion. Se
encuentran lineas incrementales exageradas en poblacién Down. La
tincion por tetraciclinas puede ocurrir como resultado de la frecuente
necesidad de antimicrobianos desde edades fempranas. Los ninos
muestran malformacion dental congénita local o generalizada, que
va desde decoloracion infrinseca leve o defectos notorios faciimente

detectados por un instrumenio dental. Los defectos hipopldsicos con
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frecuencia son resulfado de enfermedad significativa o fiebres

prolongadas.

Anodoncia parcial. La ausencia congénita de dientes es mas
comun en pacienfes Down (50%) que en la poblacion general (2%)
aunque la distribucidn de dientes ausentes es similar en ambas
poblaciones. Las formas genéficas de transmision son responsables
para esta condicidn; una relacidn entre la anodoncia parcial y ofros
defectos eciodérmicos (membranas, mucosas, cabello, piel) a sido
sugerida. Algunas investigaciones indican que esta aberracion
trisomica aumentaria enormemente la susceptibilidad del huésped o

anodoncia parcial, sin afectar germenes dentarios especificos.

Taurodontismo. Ocurre mds frecuentemente en personas Down
que en la poblacién general, la prevalencia oscila de 0.54% a 5.6%.
Estos dientes se presentan como cdmaras pulpares elongadas y
desplazamiento apical en raices bifurcadas o frifurcadas. El segundo
molar inferior es él mas afectado; un diente taurodontico resulta
cuando el diafragma epitelial no se invagina en el nivel horizontal
adecuado, y cuando esta invaginacion esta refrasada. Si las células
del diafragma estdn alteradas y la proliferacidn  celular esta
disminuida o lenta, cono en el $.D. la invaginacion del diafragma se

refrasa. No hay tratamiento especifico para taurodontismoss,
Agenesia Dental La agenesia o agenésis es 10 veces mas

frecuente en pacientes Down que en la poblacién general con una

alta incidencia en varones, es mayor en mandibula que en maxila y
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mas del lado izquierdo que el derecho=. Los dientes mas afectados
son incisivos centrales inferiores, laterales superiores y segundos

premolares inferiores.

Caries. La baja prevalencia de caries en pacientes Down es un
factor favorable en el manejo clinico de estos individuos. El estudio de
Orner+ sobre la experiencia de caries en S.D., demostré que estos
pacientes tenian una incidencia de caries menor de un tercio de la
de ofros. Se han encontrado pacientes Down libres de caries que
tenian conteos relativamente bajo de S. Mutans en comparacién con
pacientes con caries. Varios factores se consideran responsables de
esta baja prevalencia de caries. La erupcion retardada el fiempo
reducido de exposicidn a un ambiente cariogénico, ausencia
congeénita de dientes, mayor PH salival y niveles aumentados de

bicarbonato.

Erupcion de denticion decidua. La erupcidn dental esta
refrasada en fiempo y secuencia, particularmente en dientes
anteriores superiores e inferiores y primeros molares. Los centrales
erupcionan primero y los segundos molares generalmente hasta el

final, pero en este inter existe una gran variacién en secuenciass.

Erupcion de denticién permanente Como la decidua, el primer
diente que erupciona de denticidon permanente estd retrasado. Los
primeros molares e incisivos inferiores generalmente erupcionan hasta

los 8-9 anos de edads. No es raro que el diente secundario erupcione
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sin reabsorber al primario. Esto sucede mds para dientes anteriores

superiores e inferiores de canino a canino.

Anomalias periodontales. Al comparar niveles de placa similares,
los individuos Down desarrollan una gingivitis mds tempranamente y
de manera mds extensa y muestran deterioro periodontal rdpido vy

generalizado en la edad adulta.

6.1.2 ANOMALIAS EN EL S.D. Y SU RELACION CON LA SAQS

Los siguientes son factores que juegan un papel importante en
la maloclusion: respiracién oral (96%) masticacion inadecuada (60%),
bruxismo {45%), agenesia dental (12.7%), desviacion de linea media en
maxila {80%), mordida abierta anterior {45%). disfuncion de ATM (24%),
exfoliacién vy erupcidn retardadas en ambas denticiones, protrusion
dental, ligamentos hipoténicos de ATM36.(GRAFICA 5)

Paladar. B desarrollo del tercio medic facial estd menos
complefo gue el de la mandibula. Este desarrolio incompleto gue
resulta en la reduccidn en longitud, altura y profundidad del paladar,
no afecta marcadamente su anchura. La importante reduccion en
longitud le da al paladar la apariencia de escalonado con un arco
alto y ocasionalmente se encuentra como fisurado o similar a un

paiadar hendido.

Labios, apertura oral y mucosa. La hipotonia de musculos

orbiculares, cigomatico, maseteros y temporales, pueden provocar
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varias caracteristicas faciales significativass, El dngulo de la boca estd
hacia abdjo con elevacion pasiva del labio superior hipotdnico y
adelgazamiento de las partes laterales. El labio inferior también es
hipoidnico y queda evertido, especiaimente con profrusion lingual. Lo
boca parece estar abierta debido a la lengua relativamente grande
en una cavidad oral reducida; esto conduce a respiracién oral,
“babeo”, labio inferior agrietado, queilitis angular. La respiracion oral
conduce a periodontitis cronica e infecciones del fracto respiratorio.
Ocasionalmente, pueden preseniarse Uvula bifida, labio-patadar

hendido, amigdalas agrandadas y adenoides.

Lengua. La presidn anormal de la lengua sobre los dientes le
imprime un patrén caracteristico donde aparecen ovales deprimidos
circunscritos por un borde aserrado blanco. Esta condicién es bilateral,
unilaferal o aislada y es causada por diastemas, empuje lingual,

succion lingual, masticacion o una lengua agrandada.

Lengua hipoténica. La protrusidn o empuje lingual durante la
bebida de liquidos, mientras se succiona un chupdn, al comer o al
habilar, es reportado en presencia de una lengua hipoténica. La unién
de la linea media de la lengua es débil (diastasis lingual) con una
concavidad excesiva de los dos tercios frontales de la lengua, con un

frenillo debils,
Macroglosia La macroglosia es relativa debido a la pequefa

cavidad oral y rara vez se ve una real macroglosia como en la

acromegalia®. Segun varios autores®, Ia macroglosia es causada por
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un inadecuado drenado linfético. La superficie dorsal de la lengua
generalmente esta seca y agrietada por la respiracion oral, y fiene
impresiones dentales. La protrusion lingual crea problemas de

lenguaije.

6.2 PATOGENIA EN EL SINDROME DOWN

El SACS, que consiste de apnea completda y parcial del sueno,
hipoventilacion y de saturacion de oxigeno material, puede resultar

en morbilidad en nifios y frecuenfemente no es diagnosticado®

De forma similar a las personas con otfras anomalias
craneofaciales, las personas con S.D. Estdn predispuestas a la SACS.
La patogénia es multifactorial y consisten en un conjunto de

alteraciones anatémicas, funcionales y neuroldégicas.

Se han realizado diversos estudiost con el propdsito de
averiguar la fisiopatologia del SAOS desde un punto de vista de
actividad electromiografica, evaluando la actividad masticatéria
muscular v actividad de musculos linguales durante el SAOS y se
enconiré que la activacidén del musculo masetero ocuria en
pacientes con SAOS y en un patrdén similar al de muosculos
submentonianos. La coactivacion después de [a apnea de agonistas
y antagonistas se postulo para estabilizar la mandibula y prevenir el
colapso de vias aéreas superiores, Los resultados de los maxilares en
pacientes con SAOS indicaban que durante el suefio, eran abiertos

de manera mdas amplia que los de sujetos normales al final de ta
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inspiracidn y se abrian mas particularmente al término de las apneas
cuando 10s musculos maseteros y submenionionos se contraian. La
apertura de maxilares ai final de la aspiracién podrian estrechar las
vias superiores, mientfras que la apertura al final de la inspiracién
podria reflejar el esfuerzo por expander las vias aéreas con el trabajo
fraqueal y con la activacién de muysculos submentonianos vy 1os
esfuerzos por abrir la boca para permitir la respiracién oral. La apertura
de la boca puede angostar la distancia entre lengua y pared
faringea. La hipononia de musculos masticatorios v linguales v el peso
de la mandibula pueden conducir a la apertura de la boca y a un
desplazamienio dorsal adicional de la mandibula vy la lengua,

resulfando por consiguiente la apnea obstructiva.

Como hemos senalado anteriormente, la regidén mediofacial en
el $.D. es relativamente pequena vy la lengua contribuye a disminuir el
drea orofaringea. Unas amigdalas mds pequefias pueden tener un
efecto trascendental en la pequena cavidad oral. La estenosis de las
coanas v la estreches subgldtica o traqueal pueden contribuir
también a la obstruccidn de las vias respiratorias. La rinitis cronica, la
hiperplasia linfoide y la obesidad son ofros factores de riesgo.
Neurologicamente la hipotonia generalizada, caracteristica del $.D. es
un componente predisponente a la dlteracion del fono de los
musculos hipofaringeos encargados de mantener una via aérea
abierta. El uso de sedantes y muy probablemente de antihistaminicos
puede contribuir también a la hipotonia y al correspondiente colapso

de la via aéreq, problema que sé acresenta en nifnos con S$.D.»
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La obstruccion severa de las vias respiratorias altas no es
frecuente en [os ninos con sindrome de Down, pero puede darse«, Los
nifos fienen dificulfad para inahalar aire hasta los pulmones porque
las vias respiratorias situadas detrds de la nariz y de la lengua pueden
ser estrechas, y pueden llegar a bloguearse u obstruirse parcialmente
a causa de las amigdalas adencides voluminosas, amigdalas
linguales, estendsis de coanas, o glosoptdsis. Debemos recordar que
las amigdalas vy las vegetaciones en el $.D. pueden ser relativamente
grandes en muchos nifics lo que contribuye a la protuberancia de la
lengua y al aspecto boguiabierto, causando dificulfades fanto en la
via aérea como en el oido. Es muy frecuente sobre todo en 10s nifios
con $.D. que presenten el complejo sintomdtico que deriva al SACS
como los ronquidos que se presentan de manera frecuente, aunque
son mdads sugestivos de obstruccidon grave los periodos de pausas
respiratorias. hipoventilacion, e hipoxemia que tengan clferaciones en
el oido por un drengje defectuoso de liquido desde el oido medio
hacia la frompa de eustaquio, lo que ocasiona frecuentes accesos de
ofitis media serosa también, vy lo que es mds importante, pueden sufrir
hipoxia cerebral y desarrollar hipertensidn arterial pulmonar, lo cual

conduce a la aparicién de cor pulmonale e insuficiencia cardiaca.

Las personas con obstruccion aérea frecuentemente duermen
de manera inquieta y adoptan posturas extrafhas que puede incluir el
estiramiento cervical con el objeto de intentar una permeabilidad
aéreq. Los pacientes se despiertan con frecuencia durante la noche y
suelen mostrar una gran dificultad para despertarse por la manana lo

que los conileva a presentar somnolencia diurna. Se ha relacionado
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sobre todo la enuresis con un patrdn de sueno insuficiente y con
despertares frecuentes; en el instante de la apnea es comin que
exista aspiracidén intermitente de la secreciones faringeas lo que
origina una tos nocturna cronica o el agravamiento de sintomas
asmdaticos. Durante el dia se puede apreciar respiracion oral, rinorrea
frecuente y disminucidon del nivel de actividod a menudo con

somnolencia.
6.3. SINDROME DE SOMNOLENCIA DIURNA

Las caracteristicas comUunmente observadas en ninos con
$.D., en cuanto a su conducta, han sido descritas como:
espontaneidad natural, claridez para relacionarse con ofras persondas,
amabilidad, paciencia y folerancia honestidad, capacidad para
gozar los regalos de la vida. Estas caracteristicas juntas, con una rara
implicacién de incapacidad fisica, hace que muchos pacientes Down
puedan tratarse fdcilmente en la préctica general. En contraste,
pocos pacientes Down pueden mostrar ansiedad fuerte grado de
resistencia y obstinacions. Sin embarge, cuando existe SACS la
sintomatologia durante el dia puede incluir: dificultad para caminar,
somnolencia, cefaleas matutinas mal humor o comportamiento. Las
caracteristicas indirectas importantes incluye faita de ganas para salir
adelante y retraso en el desarrollos. Las alteraciones de la conducta,
la disminucion del rendimiento de actividades diarias y el retraso
adicional del desarrollo pueden ser secundarios a la alferacion del
sueno o a la hipoxia clinica y son descritos con frecuencia. La falia de

desarrollo fisico vy la pérdida de peso pueden estar relacionados con
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los cambios diurnos mas frecuentemente en él $.D, con la dificultad

para alimentarse y respirar al tener obstruida la via respiratoria «

6.4 REPORTE DE ESTUDIOS CLINICOS.

Pocos casos de pacienfes Down con SAQS se han publicado en

Ia literatura.

6.4.1 INCIDENCIA Y SEVERIDAD DEL SAOS EN EL S.D.

Se han estudiado muchos grupos de ninos con S.D. intentando

caracterizar la frecuencia con que presentan SACS.

Southallv estudio un grupo de 12 nifios con $.D. al gue encontrd
que el 50% tuvo SACS.

Se estudiaron 12 caso con S.D. para indagar la incidencia de
obstruccion de vias aéreas superiores en ninos Down. Ademds, se
seleccionaron 20 nifics sanos que también se sometieron al mismo
procedimiento de evaluacion. Signos como SaO2 arterial, latido
cardiaco, Co?2 expirado, movimientos respiratorios abdominales, etc,
Se registraron en una tocacita de 4 canales las cintas obtenidas
pudieron originar diagramas impresos utilizando inyeccién de finta. Se
enconird que 6 de los 12 nifios Down explorados padecian una
obstruccion grave de las vias respiratorias superiores durante €l sueno,
que no habian sido detectada antfes. En 6 casos la obstruccion tenia

lugar en la faringe; en el sexto caso la obstruccidn se debia a una
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estendsis coanal bilateral. Cuando se compararon con controles de la
misma edad, 10s registros de una noche entera mostraban episodios
de hipoxemia arterial anormal y una elevacion andmala del Co?2 final.
Los episodios de obstruccién eran mas marcados durante el sueho,
asociado a un esguema respiratorio irregular. A veces no habia flujo
de aire ({(obstruccidn completa); otras veces el flujo continuaba
normalmente o se reducia en amplitud {(obstruccion parcial). Durante
los episodios de obstruccion aérea parcial o completa, la onda
respiratoria inspiratoria mosiraba una forma caracteristica. Estos
resultados muesiran que la obstruccidon de las vias aéreas altas en
relacidén con el suefio es a menudo una complicacion no detectada
del S.D. y que deben tomarse todas las medidas necesarias para
eliminar esta obsiruccion cuando llega a producir una hipoxia

anormail,

Este estudio ha demosirado que la obstruccién de vias aéreas
superiores es una complicacidon frecuentemente desapercibida en
$.D. Como todavia su incidencia permanece desconocida, se sigue

pasando por alfo.

Sin embargo, el tipo y severidad de la respiracion alterada en el
suefio en un grupo mds grande de nifnos Down no habian sido

caracterizados.
En 1991 un grupo de cientificos encabezados por Carole L.

Marcust Realizaron un estudio a 53 nifios Down de todas las edades,

incluyendo nifios obesos y no obesos v los que se presentaban con o
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sin enfermedad cardidca congénita, para poder entender la

naturaleza y severidad del SAOS en la poblacién Down.

Se inicio con un exhaustivo estudio de los ninos Down separando
aquellos de quienes se sospechaba padecian del SAOS, 8§ nifos
normales y sanos se tomaron de la poblacidn general y sirvieron como
control. El historial de cada nific se consideraba relacionado con
SAQS si el nifo, ademas del ronquido habitual, frecuentemente tenia
dificultad para respirar durante el suefo © dejaba de respirar durante

el mismo.

Se realizaron estudios polisomnograficos durante el dia o la
noche en cuartos franquilos y a obscuras. Se estudiaron a 1os nifos una

O dos horas.

Se midieron los siguientes pardmefros y se registraron
continuamente durante los estudios nocturnos y 1os de corta duraciéon
de sueho: movimiento de las paredes del pecho a través del
impedimento  torGcico, frecuencia cardiaca a tfravés  de
electrocardiograma, Po2 y PcQ2 inspirado, con muestreo en nariz o
boca en una proporcion de 60ml/min con especirometria y ademas
el flujo de aire sé monitoreo en la posicidon opuesta; Po2 y PcO2
franscutneo con un elecirodo de oxigeno, asi como frazos de pulso
con oximetro y electrooculogramas. Los nifios fueron continuamente

observados.
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Los polisomnogramas se definieron como anormales  si
demostraban uno o mdas de los siguiente: Cualquier episodio de SAOS
durante dos o mds respirocs consecufivos, ACS de mas de 15 seg. De
duracion  asociada con desaturacion o bradicardia;  AM;
hipoventilacién; o hipoxemia. Los sujetos con enfermedad cardidca
significativa se consideraron que tenian hipoxemia relacionada con el
suefio solo si mosfraban caida en la saturacién de oxigeno arterial
(Sa02) de maos de 5% desde gue esiaban despiertos hasta que se

dormian, ademds de una SaQ2 durante el suefio de menos del 90%.

Los resultados de los estudios se turnaron al médico de atencidn

primaria.

De los 54 nifios Down estudiados uno fue excluido por presentar
neumonia durante la investigacién. 17 de los nifios (32%) fueron

referidos para evaluar el SAOS que se sospechaba.

La edad promedio fue 7.4+-1.2 afos. 8 ninos conirol se
sometieron a polisomnografia nocturna. 23 nifios (44%) presentaban
enfermedad cardidca congénita; 17 de ellos tenian lesiones menores
o completamente reparadas; é nifios tuvieron enfermedad cardiaca
importante. El 40% de los nifios estaban obesos con pesos mayores del
120% de su peso ideal. Dos nifios tenian asma ligera, fres ninos se
hablan sometido previamente a amigdalectomia y adenoidectomia;
un nino tenia pardlisis cerebral y dalteraciones convulsivas ademas del

S.D. NingUn nifio control estaba enfermo o fomaba medicamentos.
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Los polisomnogramas fueron anormales en 41 nifios Down (77%);
de todos los ninos estudiados 24 (45%) tuvieron apned obstructiva. 3
ninos(é%) tuvieron apneas mixtas, 2 nifos(4%) tuvieron apnea central
prolongada  asociada con desafuracion, ambos nifios también
fuvieron apneas mixtas y obstructivas. La hipoventilacion estuvo
presente en 35 ninos (66%) y fue la anomalia mds comiUnmente
detectada, el 77% de los polisomnogramas anormales, el 63% tuvieron
multiples de anomalias. Sin embargo, 12 nifios hipoventilacion
persistente, 2 tuvieron apnea obstructiva mdltiples y uno tuvo episodios
mdifiples desaturacion no hubo relacién  significativa  entre  1a
presencia desaturacion, hipoventilacién, SAOS o polisomnogramas
anormales y sexo, obesidad o la presencia de enfermedades

cardidcas congénitas.

De los 8 ninos control que se sometieron a la polisomnografic
nocturna solo uno de ellos fubo SAOS de 9 seg. Que no se asocid con
hipoventilacion o desaturacion. NingUn nifio control tuvo episodios de

hipoventilacion o desaturacion.

Los estudios muestran que el SAOS es comUn y con frecuencia
no se sospecha en nifos con S.D. De los nifios estudiados el 77% tuvo
polisomnogramas anormales. La hipoventilacion fue la anomalia mas
frecuentemente demostrado. La SAOS vy la desaturacion arterial de
oxigeno durante el sueno fueron comunes. Los resultades coinciden
con los previamente reportados por Stebbens, que mostraron
evidencia de obsirucciéon de vias aéreas superiores en el 41% de la

poblacién de nifios Down.
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6.4.2 RELACION ENTRE LA HIPERTENSION PULMONAR Y EL SAOS
EN EL S.D.

Generdaimente la hipertension pulmonar se desarrolla desde la
infancia en casos de enfermedad cardidca congénita con el
sindrome de Down, pero las caracteristicas del lecho vascular
pulmonar permanecen sin esclarecer. Yamaki S« y colaboradores
investigaron previamente el mecanismo del desarrollo tempranc de
enfermedad vascular pulmonar severa en la transposicion completa
de las grandes arterias en base a la gpreciacién morfométrica v de la
consideracion hemodindmica. Se aplicaron los mismos métodos en
casos de anomalias cardidcas simples con el S.D. y los resultados
fueron comparados con los obtenidos en casos de anomalias
cardiGcas simples sin S.0. v en caso de transposicidén arterial. La
severidad de los cambios de la intima y el espesor medial de las
pequehas arferios pulmonares determinados por estimaciones
morfométricas, se correlacionaron con la presion arterial pulmonar
pico en cada grupo. Los resultados indicaron que el desarrollo de
enfermedad vascular pulmonar en el $.D. fue diferente del grupo sin

S.D. o transposicion.
Los pacientes con enfermedad cardiaca congénita asociada

con S$.D, frecuentemente desarrollan severa hipertensidon pulmonar ¢

edad temprana.
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Oftros estudios clinicos® han sugerido que el sindrome de Down

también incluye un desarrollo precoz de hipertensidbn pulmonar, ain

en ausencia de enfermedad cardidca congénita.

El $.D. frecuentemente esta acompafado por enfermedades
cardidcas congénitas, especialmente, conducto atrio ventricular y
defecto septal ventricular. Estas malformaciones con frecuencia
producen hipertension pulmonar sin embargo, varios estudios clinicos
han sugerido® que los pacientes con S.D. desarrollan hipertensién mas
temprano y de forma mds severa de los esperados en presencia de

dichos defectos.

Como hemos visto en estudios previos de nifios con S.D. y con
enfermedad cardidca congénita han notado con frecuencia y
demostrado la hipertensién pulmonar, fuera de proporcion y relacién
con la severidad de los defectos cardidcos. Las razones pard este
hallazgo son desconocidas. El siguiente reporte elaborado por
Loughlins detaila la experiencia con 5 pacientes con $.D., referidos c
evaluacion de hiperirofia ventricular derecha, en guienes parecid
esta relacionada la excesiva hipertensidon pulmonar con la hipoxemia
nocturna causada por obstruccion intermitente de vias céreas

superiores.

Los hallazgos clinicos en 4 de los 5 nifios hacian sospechar de un
defecto cardidco y la cauterizacion cardiaca se realizo. Los 4
pacientes tenian hipertension pulmonar que no estaba en proporcion

con la severidad del defecto intracardidico o que no podia explicarse
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en base a los hallazgos cardidcos. Sin embargo, durante el sueno
estos 4 pacientes y el paciente adicional expetimentaron episodios
muliiples de AQOS, documentada por la cineflucroscopia del cuello vy
caracterizada por colapso inspiratorio de la hipofraringe, en 3 de los
pacientes el efecto del suefo sobre ia presion de la arteria pulmonar
fue evaluado especificamente, en todos esiaba elevada la presiéon
durante el suefio y mejoraba cuando se despertaba © con
incubacion. Los andlisis de gas en sangre arterial obtenidos en 2
pacientes mostraron hipoxia inducida por el sueno. Finaimente en 3
de los 5 pacientes, una efiologia especifica para la apnea durante el
suefio no pudo ser identificada, mientras en 2 pacientes el
agrandamiento de [as tonsilas y adenoides puede haber sido el factor
predisponente. Ante los anterior Loughlin v su equipo propuso gue la
obstruccion de vias aéreas superiores inducidas por el sueno pudiera
ser una causa importante de la acelerada hipertension pulmonar en

pacientes con S.D.

El siguiente reporte describe a un nino con S.D. &l quien la
hipertensidon pulmonar y cor pulmonar por obstruccidn cronica de vias
aéreas superiores se desarrollaron en ausencia de enfermedad
cardidca congénita. Debido de que las caracteristicas anatdmicas y
funcionales de las vias nasales y orales en la Trisomia 21 predisponen
tipicamente a la observacién parcial, este caso sugiere una causa de

hipertensidon pulmonar precoz en ninos con 3.0
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REPORTE DEL CASO

Un nifto de 5 anos con $.D., presentaba hacia 2 semanas letargo
progresivo, somnolencia y disned; durante los dos afos anteriores
habia tenido que dormir en posicion vertical debido a que sufria de
una marcada disnea en posicidn supina. La congestién nasal
recurenie era notoria durante este tiempo y &l habia estado
respirando crénicamente por la boca, no habia indicios de

enfermedad cardidca.

La examinacion fisica revelo aun nifio ciandfico, disneico vy
somnoliento que insistia en estar sentado. La turbinas nasales estaban
afrofiadas y las amigdalas en las fauces estaban agrandadas. Se
observaba distension de la vena yugular el dngulo mandibular
bilateralmenie cuando el paciente estaba sentado a 45 grados.
Sonidos roncos difusos se escuchaban en todo el campo pulmonar: se
realizo cateterizacion cardidca con ventilacién controlada, siguiendo
con medicacidon a base de diazepam. Los resultados revelaron
hipertension arterial pulmonar (principaimente de la arteria pulmonar)
que no respondia a la adminisfracidn de oxigeno, no se detecio
enfermedad cardiaca estructural o de disfuncidn del miocardio. Se le
refiro al paciente el respirador y todos los signos vy sintomas de
compromiso cardidco se resolvieron; pocos dias después el paciente
presento descarga nasal profusa y purulenta, asi como recurrencia de
ciandsis, disnea, somnolencia y edema pulmonar. La fluocroscopia
revelo  agrandamiento adenocideo marcado con  obstruccidn

completa nasofaringeaq; solo una pequena cantidad de aire era
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visible en su paso entre la base de la iengua y las amigdalas en las
fauces. Después de amigdalectomia y adenoidectomia los problemas
obstructivos vy la falla cardidca congestiva se resolvieron. El paciente
continba asintomatico v el seguimiento con cateterizacion cardidca 5

meses después revelo la resolucidn de la hipertensién pulmonar.

Tres factores sugieren que ademds de la lesidn obstructiva, un
defectio respiratorio central puede jugar un papel efioldgico
importante en pacientes con $.D.: 1- hipovenfilacion cronica que
ocurre selectivamente de entre muchos casos de compromiso de vias
aéreqs superiores. 2- Una alta incidencia de rex’rroso mental que ha
sido reportado entre los individuos reportados. 3- La hipoventilacion

que generalmente es mds severa durante el suerio.

El Sindrome de Hipoventilacion alveolar con obstruccion de vias
aéreas superiores se ha reportado de manera ocasional.
Recientemente Levines presento una serie de 5 casos. El propdsite de
este reporte es el de presentar 4 casos adicionales en donde el fallo
cardidco se desarrollo antes de los 2 afios de edad. En 2 estaba la
relacion con enfermedad cardidca congénita. Para el dlivio se
requii de la eliminacidén de tefido linfoide nasofaringeo o

traqueoctomia.

CASO |. Una nifia negra de 21 meses de edad con S.D.
presentaba fallo cardidco agudo de lado derecho y ciandsis en
asociacién con una infeccién respiratoria superior. La presentacion

simuld una forma inusual de enfermedad cardidca congénita con
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ciandsis retarda. El  dlivio por adenoidectomia fue parcial,
posiblemente debido a que las grandes amigdalas contribuyeron al

compromiso residual de las vias aéreas superiores.

CASO [lI. Una nina blanca de 23 meses de edad con $.D.
presenfaba  un diagndstico inicial de enfermedad cardiaca
congéniia, hasta que se obtuvo en el historial sinfomas de obstruccidn
crénica de vias aéreas. La remocién de amigdalas y adenoides resulto
solo en la eliminacidon temporal de la obstruccidon y de la

hipoventiiacion. El pronto alivio resulfo de la intubacion endotragueal.

CASQO lil. Un nifio negro con S.D. que presentaba caracteristicas
clinicas de hipoventiiacion incluyendo letargo y somnolencia. El curso
clinico se complico por un defecto septal ventricular importante
hemodindmicamente con una gran desviacidn de izquierda a
derecha. La hipercapnia persisiente después de la amigdalectomia,
traqueotomia y decanuiacién, junto con la observacion del patrdn
respiratorio  durante el sueno sugieren una combinacion de
obstrucciéon funcional de vias aéreas y un defecto central de la

regulacion respiratoria.

6.4.3 DESCRIPCIONES TERAPEUTICAS DEL SAQS EN EL $.D.

Hultcrantz E.s y su equipo de colaboradores reportan ios casos
de tres pacientes con S.D. y problemas obstructivos de respiracion,
con edades de 5 meses, 15 meses v 22 anos. El mdas joven tenia

funcion cardiopulmonar normal al nacer pero pronto desarrollo
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hipertensién pulmonar. El que le seguia tenia un defecto atrio
ventricular severo e hipertension pulmonar, y existian pocas
esperanzas de que sobreviviera a la cirugia de corazdn. El mayor de
todos habia tenido apneas desde la nifiez, que aumentaban en
severidad, pero se consideraba que tenia funcidn cardiaca normal.

Los tres fueron operados para aliviar su obstrucciéon respiratoria.

REPORTE DE CASCOS

CASO I. Una nifa de 15 meses de edad con un defecto
atrioventricular severo con una comunicacion arterial patente, no
tenia problemas respiratorios cuando estaba despierta pero la apnea
se manifestaba al dormir. Cuando se le administraba Diazepam en
combinacién con cateterizacién cardidca, fubo unas apneas mas
duraderas y su presion pulmonar era mayor de o esperado. Sus
amigdalas vy adenoides eran mds grandes que lo normal, se curd de
sus  problemas respiraforios o través de  tonsilectomia  y
adenoidectomia y pudo sobrevivir a la cirugia de corazén un mes

después.

CASO IIl. Un nifio de 5 meses de edad, se habia considerado
sano al nacer sin embarge empezd a tener dificultades respiratorias y
casi desde entonces tenia congestion nasal. Era alimentado por
biberdn vy tendia a vomitar varias veces en cada comida. Desde los
cualro meses no subia de peso. Se le diagnéstico hipertensién
pulmonar y los valores de medicion transcutdnea de Sao demaostraron

estar del 70 y 85% cuando estaba despierto y debajo de 50% cuando
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dormia. Las amigdalas eran de tamahioc normal con adenoides y
adenoides pequefias. Sin embargo, el paladar blando estaba
alargado con una Uvula colgando hacia la laringe en donde habia
una epiglotis muy suave y caida. El nino mostraba una condicion
constante de hipoapnea él nimero y longitud en duracién de las
apneas no era significativo se le practicd una tonsilectomia y
uvulopalatofarigoplastia {UPPP) para reducir la resistencia respiratoria
y se le tuvo que practicar una tragueotomia 10 dias después, ademads
de redlizar una broncoscopia y fue posible ver que los principales
bronquios izquierdos estaban parcialmente comprimidoes. Después de
la fraqueotomia el nifio mejoro notoriamente, ya estaba alerta, podia
comer con biberén y fue ganando peso. La hipertensidn pulmonar
gradualmenie desaparecié en algunas semanas, la traqueotomia se
refiro cuando cumplié un afio de edad, resolviendose sus problemas

respiratorios.

CASQO Il El chico de 22 anos que presenfaba retraso mental
severo, no podia fampoco hablar el siempre roncaba pero durante
ios Ultimos 5 afos mostraba un incremento en él numero de apneas
de mas de 1 min. Cuando dormia, las apneas parecian ser
obstructivas pero aln despierto, frecuentemente detenia Ia
respiracion y necesitaba estimulacion en la piel para comenzar otra
vez. No se le pudo elaborar estudio polisomnografico por indisposicion
del paciente sin embargo, fue posible tomar un cefalograma lateral
que mostrd que la base de la lengu’a era grande y que fenia muy
dlargado y grueso el paladar blando vy la Ovula, se le efectio una

tonsilectomia y la UPPP; después de la cirugia su condicidn se
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deterioro con retencidén de fluidos y cogestién pulmonar tuvo- un
episodio de hemorragiac que amenazo su vida y desarrollo un
sindrome de coagulacién infravascular diseminada, sepsis efusidn de
fluidos dentro del pericardio; después de su recuperacidn su apned
durante el suefio habia mejorado. Estos casos manifiestan la
importancia del reconocimiento tempranc de la apnea durante el
sueflo en ninos con SD. y la importancia también de una
investigacidn preoperatoria cuidadosa en colaboracién con el

cardidlogo

La terapéutica de cada nifio Down que se presuma presente
SAQOS debe efectuarse en forma individual en muchas ocasiones los
procedimientos  quirlrgicos antes mencionados como g
adenoidectomia y fonsilectomia son suficientes. Durante la operacion
la relativa importancia de la Uvula y de los pilares posteriores
generalmente se esclarecen y pueden tomarse la decision de hacer
una UPPP, rara vez es considerar la traqueotomia por obstruccién
orofaringea en nifios Down pero todavia es &l ultimo recurso si otros no

ayudan.

Ofras alternativas como incisiones laterales en la base de la
lengua pueden considerarse tedricamente. El frabajar con nifios Down
y problemas obstructivos de la respiracién significa un reto con una
cirugia exitosa uno puede mejorar enormemente a calidad de vida
del nifo y su expectativa. Durante el periodo de diagndstico,
tratamiento y seguimiento, encontraremos que ya no podemos ver

mas a estos pacientes como simples ejemplos de pacientes Down.
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6.4.4. REPORTES DE TECNICAS QUIRURGICAS FARINGOPALATINA
MODIFICADA

Técnicas innovadoras en cuanto al fratamiento quirdrgico de la
SAQS, han establecido que exceptuando instancias especificas la
tonsilectomia y adenocidectomia convencionales no modifican los
patrones respiratorios en fos nifios Down. Una técnica quirdrgica
faringopalatino modificada ha sido de exitosa para aliviar la

obstruccidn de vias aérecas superiores durante el suefio en el $.D.5

El estudio encabezado por Marshall S. describe una técnica
quirdrgica modificada faringea y palatina y de tonsilectomia, que
conduce a un suefo normail. El estudio se efectio en 5 nifios con S.D.

gue sufrian apneas obstructivas.

El primer nino tenia periodos de apnea en casa asociados con
ciandsis vy sintfomas de aspiracion; el segundo se sentaba
verticalmente  durante la obstruccidén con el suefio, luego se
acostaba y despertaba. Ambos casos de tonsilectomia se manejaron
sin adenoidectomia en los pacientes 4 y 5 y tenian evidencia de

arritmia cardidca preoperatoria en asociacion de apned severaq.

Con una historia de obstruccidn, una examinacidon completa de
las vias céreas de la orofaringe es importante. Las dimensiones
antericres-posteriores  alteradas, la compresion  faringea lateral,
tonsilar, la configuracion del paladar blando y el volumen de la

lengua, son especificamente observados. La retrusion mandibular
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fambién es observada. La rinorrea se nota segun el grado vy
consistencia. Cuando se presenta la rinorrea infecciosa es tratada
primera empiricamente con amoxicilina hasta que tenga un color
claro, y después en désis profildcticas hasta la cirugia. La rinorrea que
se conirola sola no dlterara la obstruccidn durante el suefio en el

grupo del sindrome de Down.

Con la tonsilectomia convencional en el S.D. la deglucion con
frecuencia es refrozada y la hospitalizacién se prolonga. Con el uso de
esteroides la deglucidn puede recuperarse en 24 o 36 horas. Las
anomalias de vias aéreas inferiores no son raras en S.D. por lo que la

broncoscopia anfecede a la cirugia faringeass,

La eficacia de la tonsilectomia con un peguero volumen
tonsilar se cuestiond en relacién a los sintfomas obstructivos, segin el
presente articulo. Para ello, se hicieron modificaciones finales para
incrementar las dimensiones faringeas en base a un trabagjo con 40
adulios. Las toncilas son eliminadas, la Ovula vy los rebordes musculares
submucosos se cortaron desde el paladar laferal y los pilares
posteriores. Las fosas tfonsilares son revestidas vy cerradas usando
suturas, el margen de la Uvula se cierra después de que un reborde
invertido submucoso se ha eliminado. Si es que hubiera fracaso en el
futuro, cortes hechos a Idser de la base lingual lateral podrian

beneficiar.

Se requieren de liquidos durante 10 dias para ayudar a

mantener el cierre de tejidos en el pericdo postoperatorio.

74



APNEA OBSTRUCTIVA EN NINOS CON SINDROME DE DOWN 4

=]

En esta peguena serie, ha habido un éxito uniforme para aliviar

la obstruccion durante el sueno con la cirugia detallada. La mejoria
en el suefio generalmente se nota en 48 horas. No ha habido daios

de complicaciones hasta ia fecha.

Las broncoscopias realizadas fueron anormales. Se identificaron
de manera uniforme, cadenas cortas y amplias, con mucosa fraquedal
posterior engrosada. Otras anomalias incluyeron una malformacion
tricoideq, cartilagos traquéales alterados y engrosamiento de la
mucosa sobre los cartilagos aritenoideos. Un nifo presento una arteria
subclavia aberrante con 60% de angostamiento o estreches de o
fraquea en el sitio de la compresidn. La cirugia faringea realizada
alivio los sinfomas obstructivos en todos los ninos. De esta forma las vias
aéreas inferiores y sus variantes descritas no contribuyeron

significativamente al sueno alterado.

Reportes recientes de cuafro infanfes con cor pulmonar,
alteracion cardiaca y obstruccion crénica de vias aéreas superiores.
La adenoidectomia proporciond cierfo alivio a uno de los nifos
mientras que Ia tonsilectomia y la adenocidectomia no fueron exitosas
para aliviar los sinftomas en ofros dos. Tres pacientes se beneficiaron

con traqueoctomia.

En un estudio anteriorss se detallo a 16 ninos con S.D. quienes se
habian sometido a tonsilectomia, adenoidectomia o ambas; excepto
en la situacidn especifica de oclusidn faringea con la masa tonsilar, la

operaciéon convencional fue un fracaso para aliviar ios sintomas
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obstructivos. Sélo dos de los 14 se beneficiaron con el procedimiento.
Fue obvio que otras consideraciones anatdmicas en la region debian
analizarse si deseaba mejorarse la apnea durante el suefo en nifos

con $.D. con la cirugia crofaringea.

En los nifios con $.D. la anchura palaiina se ve reducida vy la
longitud pdalatinag se nota algo corta, pero la bdveda palating
probablemente no sea mds alta de ios normal. La alteracion de la
faringe laferal y del paladar es la llave para eliminar la obstruccion

durante el suefic en estos ninos.

FI conocimiento del volumen lingual y de la hipotonia, asi como
también de las consideraciones anatdémicas delineadas, hacen que
una correcta cirugia orofaringea y palatina como la descrita puede
disminuir significativamente el componenie obstructivo de la apnea
durante el suefio en nifios con $.D. Cuando las fonsilas obstruyen la
orofaringe, la tonsilectomia sola podria proporcionar alivio. La
coberfura y el tensionar la faringe lateral suturando ios pilares
tonsilares, seria el procedimiento recomendado actualmente. Con
tonsilas mas pequehas la cobstruccion puede todavia aliviarse, pero
ademds de la tonsilectomia, se debe poner atencidn ala Ovula y alos
pilares posteriores con la eliminacion de fejido v la subsecuente
cobertura. Tedricamente, en el segundo procedimiento, los rebordes
de la base lateral de la lengua pueden probar ser necesdrios en
algunos nifos. La tfraqueotomia deberd ser considerada raras veces
para la obstruccion orofaringea en el grupo pedidtrico de S.D. para

aliviar la apnea obstructiva durante el suefio.
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Stromess en su estudio indica “si se diagnostica una obsfruccién
de las vias aéreas altas, a menudo se puede realizar un iratamiento
satisfactorio mediante amigdaloadenoidectomia, acceso quirlrgico

modificado faringopalatino o, aveces fragueoctomia.

6.4.5 CONCLUSIONES TERAPEUTICAS

Southall y colaboradores proponen que el manejo de
alteracidén obsiructiva durante ej sueno en ninos con S.D. &s incierto.
En su estudio, la tonsiiectomia y la adenoidectomia fueron efectivas
en solo un nifio vy el beneficio fue reguiar en dos. La dilatacion coanal
(para estendsis coanal) v ia fraqueotomia (después de fracasar en la
tonsilectomia y adencidectomia) fueron efectivas en otros dos. Otros
posibles fratamientos que han sido exitosos en AOS incluye en el
tratamiento con protriptilina o aminofilina, continba presion positiva en

vias aéreas por Ia noche y cirugia reconstructiva de la orofaringe.

Existen tres aspectos importantes en el reporte Southall. Primero,
ayuda o estar conscientes de la imporiancia de la alteracion
obstructiva durante el sueno. Segundo, demuestra que el monitoreo
diagnoéstico no tiene que ser complejo: el monitoreo de oxigeno
nocturno, preferiblemente en nifos en su casa, puede ser adecuado
para la mayoria de los nifos donde se sospecha de alteracion
obstructiva del suefio. Tercero, demuestra que la actitud positiva mas
reciente hacia niftos con $.D. existe. No deberiamos ya aceptar el
refraso en el desarrollo ni la  hipertensién  pulmonar como

consecuencias inevitables del S.D.; ambos pueden ser secundarios o
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la AOS y el fratamienfo puede mejorar la calidad de vida para nifios
con S.D.
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ETh TEIS Ng rvRE

CONCLUSIONES SR BE LA BiBuvitls

En base al trabagjo de investigacion bibliografica concluimos:

1. Los nifos con S.D. con frecuencia fienen mdliiples
discapacidades y necesitan diferentes fipos de apoyo para
mantener una dptima condicién, factor que se logra con un
eficaz diagndstico y rehabilitacién tanto estomatologica

como médica.

2. Como hemos revisado ya, existen diferenfes estudios que
han concluido que los ninos con S.D. tienen una marcada
sucepfibilidad de presenfar signos y  sinfomas  que

determinen el SAOS, en comparacion a la demds poblacion.

3. Debido a las diferentes anomalias estructurales de las vias
respiratorias superiores v de la hipotonia, las personas con
S.D. son propensas a presentar falta de permeabilidad de ias

vias aéreas y en consecuencia el SAOS.

4. La no idenfificacion del complejo sintomdatico del que deriva
la apnea durante el suefo puede agravar el complejo
fisioldgico con diferentes manifestaciones como hipoxia

cerebral desarrollando hipertension arterial pulmonar que
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conduce a cor pulmonar e insuficiencia cardidca que

puede desembocar en la muerte,

El frabajo con nifios Down y problemas obstructivos de la
respiracion significa un reto primero para él diagnostico {no
efectuado) y después para un probable fratamiento lo que

mejorara enormemente la calidad y expectativa de vida.

El papel que desarrolla el drea odontolégica en el nifio
Down es igualmente importante tanto en su tratamiento
estomatolégico como de diagnostico evaluando junto con
él medico el fratamiento a seguir con un SAOS, ya sea que

se requiera algin tratamiento Odontolégico.

El SAOCS en nifios con S.D. es de cardcter multifactorial vy
consiste en un conjunto de alteraciones anatdmicas,

funcionales y neurolégicas.
Los principales sintomas del SAQOS en nifios con $.D. son: Los
ronquidos, las pausas respiratorias durante el suefo, tos

cronica, somnolencia diurna y la respiracion bucal.

El método mas aceptado para valorar, comprobar, v

cuantificar el SAOS es el estudio polisomnogrdfico.

Los nifos $.D. no se benefician de la fonsileciomia vy

adenoidectomia tanto como los nifios no Down,
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11. probablemente debido a las complicaciones que

representan el tamafio de la via aérea vy la hipofonia.

12. Es importante realizar un diagndstico diferencial cuando se
observe la respiracién bucal y la hipotonia muscular aunada
a ofro sinfoma propio de la SAOS para determinar su

comrecto tratamiento.
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CROMOSOMAS
METACENTRICOS

£~ Brazos cortos (p)

- Contromero

S Brazos largos (q)

FIGURA 1
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MITOSIS

FIGURA 3
(1) INTERFASE (3,4) METAFASE (7) TELOFASE.
(2) PROFASE {5.6) ANAFASE
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MEIOSIS
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FIGURA 4
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CARIOTIPO CON TRISOMIA 21

FIGURA S
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CONTROL DEL SUENO

Al diencéfalo ¥ al cerebro

Locus eerulbus
(norepinefrina)

Sustantia mogra
(dopamiina)

Al cerebelo

Puente
de

-

Yarolio

Rieleos
de Raphe Bulbo
{zeratonina) . . raguides
Ala médula espinal
FIGURA 7
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VIA AEREA SUPERIOR

FIGURA 8
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HIPERTROFIA AMIGDALAR

FIGURA 9
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HIPERTROFIA DEL PALADAR BLANDO
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FIGURA 10
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METODOS DIAGNOSTICOS

FIGURA 11
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AMIGDALECTOMIA

FIGURA 12
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UVULOPALATOFARINGOPLASTIA
POSTOPERATORIO

FIGURA 13
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INCIDENCIA DE NACIMIENTOS
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GRAFICA 1
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RASGOS FISICOS DEL NINO CON
SINDROME DE DOWN
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GRAFICA 2
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Causas de fallecimiento

Infec.

B Cancer

O Endocrino
O Sang.

B Pulmonar
T. Digestiv.
B Renales

O Malform.

0 ¥ g ' R ‘ l I '
Down No Down No
10-19 Down 20-30 Down

GRAFICA 3

TABLA COMPARATIVA DE CAUSAS DE FALLECIMIENTO
ENTRE NINOS DOWN Y NINOS NO DOWN.
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FASES DEL SUENO
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ANOMALIAS DEL S.D. Y SU RELACION CON SAQOS

ANOMALIAS
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GRAFICA 5
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PLACA GERMINATIVA ORIGEN

ECTODERMO - EPIDERMIS
- SISTEMA NERVIOSO
MESODERMO - TUNICAS DEL MUSCULO
LISO.
- TEJDO CONECTIVO.
- VASOS DE IRRIGACION
LOS ANTERIORES.
- CELULAS SANGUINEAS.
- MEDULA OSEA.
- BESQUELETO.
- MUSCULO ESTRIADO.
- ORGANOS REPRODUCTO-
-RES Y EXCRETORES.
ENDODERMO - RECUBRIMIENTOS
EPITELIALES DE LAS
VIAS RESPIRATORIAS Y
DEL APARATO DIGESTIVO
INCLUYENDO LAS CELULAS-
DE LOS ORGANOS
RELACIONADOS COMO
EL HIGADO Y EL PANCREAS

CUADRO ]
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ESQUEMA DEL DESASRROLLO EMBRICLOGICO DEL
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL (S.N.C).

FORMACION VESICULA DERIVADOS

EMBRIOLOGICA SECUNDARIA

PRIMITIVA

Residuo del ~Meéduig

Tubo neural Espinal

Rombencefato Mielencetalo -Bulbo
Raguideo

Metencefalo -Puente

-Cerebelo

Mesencefalo -Pedunculos
Cerebrales
-Ladmina

Procencefaio

Procencefalo

Diencefalo

Telencefalo

Cuadrigeming
-Subtalamo
-Hipotdlamo
-Talamos dpticos
-Epitalamo
-Corteza
cerebral
-Cuerpo Estriado
-Sustancia

blanca

CUARRO 2
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GLOSARIO

Albinismo: Ausencia congénita, parcial o total, de pigmentacion en
piel, pelo y ojos, debida a la falta de conversion de la tirosina de
meloning

Acidificacién: Formacion de Gcidos en una masa o adicion de acidos
a una sustancia con objeto de comunicarle propiedades acidas.
Adenoide: Que se parece o una gidndula o ganglio. Hiperirofia del
tejido ganglionar que existe normalmente en la nasofaringe de fos
niNoS.

Alveolar: Nombre de las cavidades de los maxiares para la
implantacion de las raices dentales, Acino de la gldndula.// Fondo del
saco terminal de las ramificaciones bronquiales

Alzheimer: (Célula, enfermedad, esclerosis, lesion fibrilar de)
Amiloideo: Adj.. Semejonte al almiddon; caracterizado por una
formacion andloga al almidén.

Anatomia patolégica: {morbosa) Estudio de las alteraciones macro y
microscopicas de tos drganos, resultado de acciones y reacciones
morbosas.

Angiopatia: Termino general para las afecciones de los vasos.
Anficuerpo: Glucoproteina producida en el organismo por los linfocitos
B y células plasmaticas en respuesta indirecta a la intfroduccion de un
antigeno.

Anfigeno: Cualguier sustancia gque induce en los animales superiores
algin tipo de respuesta inmune, como a formacion de anticuerpos

y/o de reacciones de hipersensibilidad inmunologica activa.
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Apnea: Suspension transitoria del acto respiratorio, que sigue a una
respiracion forzada.

Arritmias: Alteracidon de un ritmo, especiaimente de los latidos
cardiacos.

Asfixia: Literaimente, falta de pulso; pero hoy solamente se emplea en
el senfido de supresién de la funcidn respiratoria, por cualquier causa
que se oponga al cambio gaseoso en los pulmones entre la sangre y
el aire del ambiente.

Asistolica: Sistole incompleta o imperfectq; insuficiencia cardiaca
pord realizar una sistole completa. amiocardia

Ataxia; Trastorno del movimiento voluntario que aparece incordinado,
estando conservada la fuerza muscular, se dificulta ta normal
gjecucion de los movimientos.

Afresia: Oclusion de una abertura natural.

Aromicria: Atrofia o pequehez de |las exiremidades.

Autosoma: Cromosoma no Sexual {1 a 22}.

Bradicardia: Lenfitud anormal del latido cardiaco. frecuencia
cardiaca inferior a 60 latidos por min.

Braquicefalea: [de braquio, el gr. Kephale, cabeza) Adj. Relofivo o
perteneciente al brazo y la cabeza. Forma del crdneo (humano} es
ancha y desproporcionadamenie corta, fruncada o aplanada en {a
parte posterior.

Bulbo: Es aquella porcién de la medula que se prolonga desde el
puente hasta el agujero occipital, medula oblongada.

Carbono: Elemento no metdiico tetravalente que se encuentra en
estado puro en el diomante y menos puro en ei carbdn, grafito vy

aniraciia. Presente en todos los compuestos de tipo orgdnico.
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Cariotipo: Imagen cromosdmica completa de un individuo. Presenta
los cromosomas en pares de mayor a menor famano Yy de acuerdo
con la posicién del centrdmero. Se obtiene por microfotografia de
una celula somdtica en estado de mitdsis.

Canto: Nombre dado a tos dngulos que forman los pdrpados, interno
o nasal y externo o temporal.

Células: Elemento fundamental de los tejidos organizados o elemento
mas simple libre, dolade de vida propia, compuesto de una masa
protopiasmatica circunscrita gue contiene un nicleo.

Célula blanca: Leucocito.[vedse leucocito)

Células de Purkinje: Células nerviosas del cuerpo grueso pirfforme, con
prolongaciones protoplasmdaticas dirigidas hacia la periferie vy el
clindoeje hacia la profundidad, situadas entre los estratos molecular y
granuloso del cerebro.

Ceniromero: Parte no tangible del cromosoma por la que se separan
las dos cromdiidas. La posicion del centrémero es constante para
cada cromosoma determinado, pero nunca se halla en un extremo,
sing Mas bien hacia el centro.

Cerebelo: Porcién del encéfalo que ocupa la parte posterior o inferior
del craneo, situada en el cerebro por atriba y el puente vy el bulbo por
abgjo. Consta de un 16bulo craneal, un {6bulo caudal y un 1ébulo
floculonodular, gue esidn unidas con las demdés paries del encefalo
por tres paredes de pedinculos, por los superiores por el cerebro, por
los medios en el puenie y por los inferiores con la médula. Bl cerebelo
tiene por funcidn la coordinacion de los movimientos.

Cisuras: Hendidura, canal o surco, especialmente cualquiera de los

suUrcos cerebrales
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Climatério: Conjunto de fendmenos que acompanian la cesacion de
la fecundacion reproductora de la mujer o o actividad testicular del
hombre

Colapso: Esiado de posiraccion extrema y depresion repenting, con
debilidad de las funciones cardiocirculatorias, que se manifiesta en
forma de hipotensidn vy disfuncién orgdnica por isquemia.

Conducto arterioso: Conducio en el feto desde la arferio pulmonar o
la aorta.

Congénito: Nacido con el individuo; innato, que existe desde el
nacimienio o antes del mismo; no adquirido

Contractil: Capacidad de confraerse.

Convergencia: Movimiento coordinado de 1os ojos por el cudl los ejes
opficos se reUnen en un objeto proximo y se obtliene la informaciéon de
una imagen.

Corteza cerebral: Capa exterior del cerebro, compuesia
principalmente de sustancia gris.

Cortisol: Hormona  adrenocortical,  17hidroxicortocosterona o
hidrocortisona, Glucocorticoide fisioldgico producido por la corteza
suprarrenal.

Craneofacial: Relativo al craneo v a la cara.

Cromdtide: Cualquiera de los dos cuerpos resultantes de ia division
longitudinal de un cromosoma durante la mitdsis.

Cromatina: Porcidn mas colorable del nicleo celular, gue forma una
red de fibrillas.

Cromosoma: Es determinante del sexo. Se conocen dos tlipos de
cromosomas: X e Y. La combinacidon XX es la propia del femenino v la

XY del masculino.
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Densidad: Relacién entre el peso de una susfancia y el volumen que
ocupa a una determinada temperatura. Calidad de denso o
compacto./Cantidad de materia en un volumen especifico.

Densidad dsea: Densidad de un hueso (véase densidad)
Desoxirribonucleico (Acido DNA): Es una molécula compleja que sirva
para almacenar informacién determinada por la secuencia de {os
nucleotidos en la cadena polinucleotidica.

Dilatacion: Aumento normal o patoldégico, medio de fratamiento de
las estenosis del esdfago por la infroduccidn de sondas de calibre
creciente.

Diploide: Dicese del cromosoma aparecid normal después del
desdoblamiento de los cromosomas primitivos de las células
germinativas en la fecundacion.

Displasia: Anomaiia del desarrolio.

Disrafia: Anomalia en la oclusidn o coalescencia del jubo neural
primitivo u ofros rafes laferales, de fa que son consecuencia la espina
bifida, siringomielia, labic hendido, hernias, etc.

Disyuncién: Divisién, separacion, desplazamiento  de  partes
ordinanamente contiguas.

Dopamina: Cafecolaming fisioldgica que se forma o partr de la
tirosina y DOPA, y que a su vez es precursora en fa sintesis de la
noradrenalina y adrendlina. Tiene por st misma  importantes
propiedades como fransmisora nerviosa en diversas dreas del cerebro,
en particular en los nicleos del sistema extrapiramidal, en el
hipotdlamo y en el sistema limbico.

DNA: Sigla de Desoxinucleotic Acid o dcido desoxinucleico.
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Edema: Acumulacion excesiva de ligquido subcuidneo y espacio
intersticial, en el tejido celular, debida a diversas causas: disminucidon
de la presion osmdtica del plasma por reduccion de las proteinas;
aumenio de la presidn hidrosidfica en los capilores; mayor
permeabilidad de las paredes capilares o obstruccidn de las vias
linfaticas. La hinchazén producida se caracteriza por conservar la
huella de la presion del dedo.

Electroencefalograma: Registro grdfico obtenido en la encefalografia
por la aplicacién direcia al crédnec de elecirodos adecuados,
empieados en é| diagnostico de epilepsia, traumatismos, tumores y
degeneraciones cerebrales.

Enzimas: Sustancia capaz de acelerar o provocar ciertos procesos
guimicos sin sufric ninguna meodificacion. Son complejos orgdnicos v
estdn compuestos por un grupo prostético o coenzima, que tiene
especificidad funcional, v un grupo profeico © apoenzima, con
especificidad de sustrajo.

Ependimo: Membrana que tapiza los ventriculos del cerebro
[ependimo ventricular) v el conducto central de la médula espinal
[ependimo espinal).

Epicanto: Anomalia congeénita en ia que un pliegue de la piel cubre ef
angulo interno y caruncula del ojo.

Epitalamo: Parte del falamoencéfalo que comprende la comisura
posterior y el cuerpo o gldndula pineal con su pediculo.

Equilibrio: Estado de un cuerpo en el que fuerzas opuestas se
contrarrestan  exactamente, ponderacién de los elementos que
componen la vida orgdnica.

Escoliosis: Desviacion lateral del raquis.
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Esfinter: MUsculo en forma de anillo que clerra un orificio natural.
Espasmo: Contraccidn involuntaria persistente de un muisculo o grupos
musculares.

Estenosis pildrica: Estrechez del piloro que puede ser congénita, con la
estenosis hipertrofica del piloro o adguirida, consecuenciao de una
ulcera duodenal 0 de neoplasia gdstrica

Estimulo: Agente, acto o influencia que produce una reaccién trofica
o funcionatl en un tejido irritable.

Excitabilidad: lirifabilidad, facultad de responder a un estimulo.

Fistula: Trayecto patolégico congénito o adquirido que pone en
comunicacion anormail dos drganos entre si.

Genes: Unidad de material hereditario, que ocupa un locus en un
Cromosoma.

Gliosis: Glimatosis: proliferacion patoldgica de la neurdlgia; recibe
distinfos calificativos segun el iugar donde se asienta: basilar,
cerebelosa, difusa, espinal, hemisférica, perivascular, efc.

Gonias: Termino genético para las céiuias sexuales inmaduras.
Haploide: Que fiene en los gametos él numerc de cromosomas
reducido, en distincidn del numero diploide o completo de
cromosomas en las células somdaticas normales. En el hombre él
numero haploide es de 23 cromosomas.

Hipercapnia: Canfidad excesiva de CO2 en la sangre.

Hiperpnea: Exageracion en la amplitud y profundidad de ios
movimientos de la respiracion.

Hipertelorismo: Separacidn excesiva enire dos partes u érganos.
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Hiperirofia: Desarrollo exagerado de los elementos anatdmicos de una
parte u drgano sin alteracidon de su estruciura, gue da por resultado el
aumenio de peso y volumen del érgano.

Hipotalamo: Porcion del diencefalo que forma el suelo v parie de la
pared lateral del tercer veniriculo, comprende el quiasma éptico, los
cuerpes mamilares entre ofros estructuras, conirola las actividades
viscerales, tfemperatura corporal, etfc.

Hipofonia: Tension o tonicidad disminuida, especialmente de los
musculos; tensidon infraoccular menor.

Hipoxemia: Oxigenacion deficiente de la sangre // escasez de dcido
en la sangre.

Hipoxia: Anoxia moderada.

Huso acromdtico: Figura fusiforme de fibras de acromating en el
nlcleo celular en la cariosinesis

Homologo: Dicese de cada uno de los organos pares idénticos entre
si, en su forma y esfructura o de ambas mifades de un érgano impar.
fctus: Termino lafino que significa golpe, ataque subifo.

Induccién: Efecto estimulante y directivo de ciertos tejidos o partes
préximas, al principio del desarrollo del embridn.// proceso mental por
el que de hecho particulares se establecen reglas generales.

iris;: Membrana celular, pigmentada, contract, situada detrds de la
corneq, y delante del cristalino.

Interventricular: Pared divisoria entre los ventriculos del corazon.
Incontinente: Emisidn involuntaria de material cuya excrecion se haya
someftido normalmente a la voluntad.

Levcocitos: Gidbulos blancos de la sangre formados en Ias porciones

iinfoidea, mielopovetica y reticuiar.
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tinfocitos: Célula sanguinea mononucleada que tiene un papel
fundamental en la respuesta inmunologica del organismo, se
encuentra habituatmente en los ganglios linfatficos, baso, timo.

Locus: En genética, punto en el cromosoma ocupado por un gen.
Macrofago: Célula fagocitaria perteneciente al sistema reticulo
endotelial.

Macroglosia: Hipertrofia o aumento de volumen de ia lengua por
tumor o inflamacion parenquimatosa difusa.

Mecencéfalo: Subdivisidn cerebral derivado de la vesicula cerebral
media del ceretoro embrionario, de la que se desarroftan {os coliculos o
fubérculos cuadrigeminos v los pedUncuios cerebrales.

Médula espinal: Porcién intraraguidea del S.N. desde el agujero
occipital hasta la vérebra L2. Es cilindrica con dos engrosamienios,
cervical y lumbar y esta envuelta por Ias meninges.

Melanina: Pigmenio negro o pardotrijizo normal de la coroides,
cabello, capa de Malpighi, o patoidgico. La melanina se produce por
oxidacion enzimdiica de ia firosina.

Mefabdlico: De metabolismo conjunfo de transformacion fisicas,
quimicas y bioldgicas que en los organismos vivos experimentan ias
sustfancias infroducidas o ias gue en ellos se forman.

Metabolismo: Conjunto de fransformaciones fisicas, quimicos vy
bioldgicas que en los organismos vivos expermentan las sustancias
infroducidas o las que en elios se forman.

Metencéfalo: Porcidn del encéfalo embrionario del que se desarrollan
el puente y el cerebelo; es la parte anterior del rombencefalo.
Microcefalea: Pequenez anormal de la cabezo, generalmente

asociada con retardo mental.
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Mielencefalo: Porcidn inferior del fronco del encéfalo, situada entfre el
puente y la medula espinal.

Mitral: Relativo a la vaivula mitral.

Mosdaicismo: Coexistencia de un individuo de dos o mds lineas
celulares con disfinta constituciéon cromosomica.

Muscuio abductor: £l que separa una parte del eje del cuerpo.
Nistagmus: Espasmo clonico de los misculos motores de! globo ocular,
gue produce movimiento involuntarios de este en varios sentidos:
hotizontal, vertical, oscilatorio, rotatorio o mixto.

Noradrenalina: Compuesto, del grupo de los catecolaminas, que
actdan como neurotrasmisor central y en las ferminaciones
adrenergicas del sistema nervioso vegetativo; secretada también por
la medula suprarrenal.

Nicieo de Clarke: Situado en la base del asta posterior medular,
origen de fibras espinocerebelosas.

Nucleos de Raphe: Cada uno de ios nlcleos situados en el seno del
nucleo encefdlico, ricos en serotonina, que cumplen una funcién
hipnotdnica en las primeras foses del suefo.

Organos: Parte del cuerpo dotada de una o varias funciones.

Oseo: Relative al hueso o compuesto a el.

PedUnculos cerebrales: Cada uno de los dos cordones blancos
situados delante del puente que conectan el bulbo con los
hemisferios cerebrales.

Permeabiiidad: Cudlidad de permeable.

Policitemia: Aumento en é numero de glébulos rojos de la sangre;

hiper o poliglobulina
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Proteinas: Miembro de un grupo de compuestos nitrogenados,
estructurados segdn un patrdn comdn, que forman o constituyen
caracteristicos de los fejidos y liquidos orgdnicos. Todas las proteinas
constan de carbono, oxigeno, hidrogeno, nitrégeno, y a veces azufre,
iostoro o yodo; son coagulables por el calos y los acidos minerdles,
insolubles en éter y en alcohol. Las proteinas son macromoléculas
constituidas por la polimerizacion de aminodcidos y derivados, que se
unen enire sl por medio de enlaces de cardcter peplidico.

Puente: Organo que conexionan el cerebro, cerebelo y bulbo
raquideo, situado en la parte inferior del encéfalo, detrds de los
pedinculos cerebrales, delante del bulbo y encima del canal basilar,
Respiracién de Cheyne-Stokes: Tipo de respiracién caracterizado por
las variaciones ritmicas en la intensidad, observado especialmente en
los estados comatosos de origen cerebral, gue consiste en aumento
gradual de los movimientos respiratorios hasta un maximo, seguido de
un descanso, también gradual, que llega a la cesacidon completa pro
espacio de 10 a 40 seg.

Retrognatia: Posicion de la mandibula por detrds del planc de la
frenie.

Ribonucleico (Acido): Acido nucleico formado por una cadena de
nucleotidos constituidos por una azucar(ribosa), una base
nifrogenada y dacido fosidrico. Se encuentra en todas las celulas
(nGcleo y citoplasmal y en algunos virus.

Rombencéfalo: Lo mas caoudal de las fres vesiculas cerebrales
primarias del embridon; mielencefaio, metencefalo juntamente; bulbo y

cerebelo.
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Saturacion: Estado de un cuerpo, en el que ya no puede ya disolverse
mas cantfidad de olo cuerpo disuelio en él// Estodo de un
compuesto orgdnico en que jodaos ios valencia de carbono estdn
satisfechas sin que haya doble o triple unidén entre dos diomos de
dicho elemento.

Serotonina: Sustancia que se produce en €l organismo en el curso del
metabolismo del friptofano, por oxidacion y descarboxilacion. Se
forma en las célulos orgentafines y enterocromafines del tubo
intestinal, y transporfada dentro de las plaguetas, circula por g
sangre. Vasocronstricotora y favorecedora del petistaltismo intestinal.
Seniles: Relativo a la vejez ¢ producido por ella.

Sinapsis: Region de comunicacidn y transformacién de impulsos enire
el axon de una neurona v las dendritas o cuerpo celular de ofra
nevrona. Esta relacién es del fipo de configlidad y no de confinuvidad
de protoplasma// Unidon de cromosomas homdlogos de los
pronucleos; sindesis.

Sintesis: Produccidn artificial de un compuesto quimico por la reunidn
de sus elementos, especialmente de un compuesto orgdnico por
medio de elementos inorgdanicos./ Combinacién o reunion de partes
para formar un todo./ Compendic o suma de una cosa © material./
reunion de parfes separadaos.

Sistemas: Conjunto de partes u drganos semejantes, compuestos de
un mismo tejido v dotados de funciones del mismo orden.
Subluxacion: Luxacion parcial o incompleta.

Subtalamo: hipotdlamo.

Somnolencia: Deseos irresistibles de dormir, © pesadez o lorpeza

motivada por aguellos.
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Sustancia Blanca: Sustancia medular del cerebro vy cortical de la
medula, formada por tubos de fibras nerviosas conductoras.

Tabique interauricular: pared divisoria entre los auriculas del corazdn.
Taquiarritmia: Arritmia con gran frecuencia del pulso.

Taquicardia: Aceleracion de los latfidos cardiacos.

Telencéfalo: Porcién del encéfalo mas alejada de ia meduia; porcién
de vesicula cerebral anterior de la que se desarrollan tos talamos
opticos, cuerpos estriados, hemisterios, etc.

Tetralogia de Fallot: Grupo de cuafro defectos cardiacos congénitos:
estenosis pulmonar, tabigue intfraventricular defectuoso,
dexiroposicion de la aorta e hipertrofia del ventriculo derecho, causa
frecuenie de sianosis.

Tejido: Agrupacion de células, fibras y productos celuiares, varios que
forman un conjunto estructural.

Timo: Organo glandular endocrino transiforio, propio de ta infancia del
que solo quedan vestfigos adiposos a los 10 o 12 afos de edad,
situado en la parte inferior del cuelio y superior del medastinoe anterior.
Tirosina: La mayaoria de las proteinas contienen entre 1 vy 6% de tirosing;
la insulina y la papaina. La firosina no es un aminodcido esencial para
el hombre.

Tono Muscular: Estado de tension de los muUsculos en reposo de
regularizacidén reflejo  involuntario. En los muUsculos  esquelélicos
interviene en el mantenimiento de la postura.

Traqueoesofdgico: Relativo a la traguea y al eséfago.

Trisomia: Existencia de un cromosoma supernumerario.

Tubo nevral: Estructura embriologia formadora de la medula espinal.
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Vélvulas fricuspidea: Dicese de una de las valvulas del corazén que
tiene 3 puntas o cuspides.

Vigilia: Estado de despierfo, insomnio.
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