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Resumen

Titulo: Trastornos respiratorios durante el suefio y calidad de suefio en nifios con
malformaciones craneofaciales.

Antecedentes. Los trastornos respiratorios del suefio son un grupo heterogéneo de
enfermedades que abarca desde el ronquido habitual hasta la apnea obstructiva del
suefo. Los principales factores de riesgo para presentar AOS en la edad pediatrica
son hipertrofia adenoamigdalina, obesidad, enfermedades neuromusculares y
anomalias craneofaciales siendo su asociacién con estas ultimas una importante
causa de morbimortalidad en los pacientes pediatricos. Las malformaciones
craneofaciales son alteraciones de la anatomia craneofacial que producen cambios
en la fisiologia de la respiracion la cual se altera ain mas durante el suefio, siendo
la obstruccion de la via aérea la alteracion mas frecuente. Estas alteraciones
producen incremento en la morbimortalidad cardiovascular, metabdlica y cognitiva
de estos pacientes, debido a alteracion en el intercambio gaseoso durante el suefio
y fragmentacion de la arquitectura del suefio. Ambas entidades tienen una alta
prevalencia en la poblacion pediatrica y se encuentran asociadas por lo que es
importante describir la calidad de suefio de los nifios con malformaciones
craneofaciales.

Objetivo: Describir los hallazgos polisomnogréaficos y la calidad de suefio de los
pacientes pediatricos con malformaciones craneofaciales atendidos en la Unidad de
Suefio del INER durante el periodo de enero de 2014 hasta mayo 2019.

Materiales y métodos: Investigacion clinica transversal revision de los expediente
de pacientes pediatricos con malformaciones craneofaciales atendidos en la Unidad
de Suefio del INER del 01 de enero de 2014 al 31 de mayo de 2019.

Resultados: Se incluyeron un total de 44 pacientes con edad promedio de 7 afos,
el principal diagnéstico fueron las alteraciones craneofaciales tipo disostosis (34%),
seguido de sindrome de Down (32%) y mucopolisacaridosis (16%). Las variables
polisomnograficas reportan una eficiencia de suefio normal (mediana 91%), la
arquitectura de suefio esta alterada observandose prolongacion de latencia a suefio
MOR de 126 min, N3 incrementado hasta en 28% y suefio MOR disminuido (14%),
N1y N2 conservados. El 90.9% de los pacientes presentaron apnea obstructiva del
suefio y también se reportaron otros trastornos hipercapnia en vigilia e hipoxemia
durante el suefio.

Conclusiones: Los trastornos respiratorios durante el suefio son frecuentes en los
pacientes con malformaciones craneofaciales independientemente de la clase. El
mas frecuente es la apnea obstructiva del suefio hasta en el 90.9%, sin embargo se
reportan otros trastornos como hipoxemia e hipoventilacién cronica expresada como
hipercapnia diurna.






Introduccidn

Embriologia del desarrollo craneofacial.

El desarrollo craneofacial inicia de manera temprana, especificamente en la 4ta
semana de gestacion, las células de la cresta neural de la zona craneal y vagal dan
lugar al ectomesénquima de la regidn craneo-cérvico-facial y a los arcos

branquiales. (Figura 1)
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Figura 1. Morfologia externa de embriones A. Comienzo de la cuarta semana. B. Mitad de la cuarta semana.
C. Final de la cuarta semana.

Existen seis pares de arcos branquiales numerados de | a VI en sentido
craneocaudal, los cuales estan separados externamente por 4 surcos o hendiduras
branquiales de origen ectodérmico e internamente por cuatro bolsas branquiales o
faringeas, de origen endodérmico. Al final de la cuarta semana de gestacion, son
visibles en la superficie del embrion los cuatro primeros pares de arcos branquiales
(I-1V). Los arcos V y VI son poco desarrollados y no visibles. Los primeros dos arcos
branquiales llamados arco mandibular e hioideo forman los procesos maxilares y
mandibulares. El tercer arco branquial contribuye a la formacién de la porcién
inferior del cuerpo y el asta mayor del hueso hioides y al musculo estilofaringeo. El

cuarto y sexto arco branquial da lugar a los cartilagos tiroides, cricoides, aritenoides,
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corniculado o de Santorini y cuneiforme o de Wrisberg de la laringe y a los masculos
(cricotiroideo, periestafilino interno y constrictores de la faringe). De cada arco
branquial y sus respectivos surcos branquiales y bolsas faringeas se originan

estructuras 0seas, cartilaginosas, musculares, vasculares y nerviosas. (1) (Tabla 1)

Ubicacidn Arco Hendidura (Ectodermo) | Bolsas faringeas (Endodermo)
(Mesodermo)
| Mandibula, M. Masticatorios. Conducto auditivo | Trompa de Eustaquio,
N. Cr.V externo cavidad timpanica, celdillas
Yunque, martillo. mastoideas
1 Estribo, M. Expresion facial, apdfisis | Seno cervical de Hiss Amigdalas palatinas
estiloides, hueso temporal, Lig.
Estilohioideo hioides.
N. Cr. Vil y VI
111 Hioides, M. Estilofaringeo, Art. | Seno cervical de Hiss Gl. paratiroides inferiores.
Cardtida interna. Timo
N. Cr. IX
[\ C. tiroides, cuneiformes, arco | Seno cervical de Hiss Gl. Paratiroides superiores
adrtico, Art. Subclavia derecha, M.
Laringeos.
N. Cr. X
V-VI M. Laringeos, M. Constrictor de la Cel. Parafoliculares
faringe inferior.
N. Cr. XI

Tabla 1. Diferenciacion del aparato branquial.
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Marco tedrico

Malformaciones craneofaciales

Desde el principio de la humanidad han estado presente las malformaciones
craneofaciales. Las primeras resefias que describen alteraciones craneofaciales
fueron descritas por Hipocrates quien realiz6 la primera descripcion de
malformaciones craneales asociandolas a la sutura involucrada. Mas adelante el
médico Juliano El Apostata, report6 malformaciones craneofaciales asociadas a
deformidades palatinas.(2)

PRIMA FIGV- SECVNDA, TERTIA

AV CANIL

QVARTA. QVINT A,

Figura 2. De Humani Corporis Fabrica. Andrea Vesalius. 1543

Hacia 1800, el aleman Samuel Sommerring describié el crecimiento y la funcion de
las suturas craneales. A partir de estas observaciones varios médicos han descrito
las diferentes alteraciones craneofaciales siendo importante de mencionar que en
al afilo de 1900, Treacher Collins presento a los primeros dos pacientes con
malformaciones oculares y defectos de hueso malar que llevaron a estudios
posteriores y finalmente a la definicién de la disostosis mandibulo facial o sindrome
de Treacher Collins en 1944. (3) Durante las ultimas dos décadas del siglo XX y
siglo XXI los avances cientificos han permitido conocer las bases de la biologia
molecular de estas enfermedades. Ademas se han realizado mayores estudios

respecto a las implicaciones fisioldégicas de las alteraciones craneofaciales y el
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aparato respiratorio, siendo su asociacion con alteraciones del suefio de las

principales lineas de investigacion debido a su importante morbimortalidad.

Las malformaciones faciales son alteraciones de la anatomia facial derivadas de
trastornos en la formacion y/o desarrollo de los diferentes tejidos.(4) Estos ocurren
durante la vida intrauterina y se reflejan en alteraciones anatémicas post natales por
déficit de tejidos esqueléticos, blandos o por alteraciones en la fusién de los

procesos faciales.

La Asociacion Americana de fisuras labiopalatinas y malformaciones craneofaciales
(ACPA) creo en el afio de 1981 la clasificacion de las malformaciones craneofaciales

la cual divide a estas en cinco grandes grupos (5):

I.  Fisuras faciales, encefaloceles y disostosis.
[I.  Atrofia e hipoplasia.

lll.  Neoplasias.

IV. Craneosinostosis.

V. Inclasificables.

Las malformaciones craneofaciales son las malformaciones congénitas mas
frecuentes en los seres humanos. De las malformaciones faciales, las mas comunes
son las fisuras labiopalatinas representando el 75% de todas las malformaciones
faciales, con una incidencia en nuestro pais de 1/720 recién nacidos vivos, seguidas
de las disostosis y la atrofia e hipoplasias. Todas estas alteraciones pueden
aparecer como alteracion Unica o como parte de una entidad sindromatica, por

ejemplo:

I. DISOSTOSIS
a. Sindrome de Goldennhar: también conocido como sindrome del primer y
segundo arco branquial o espectro Oculo-auriculo-vertebral, descrito por
primera vez en 1952 por Goldenhar, es un complejo de anomalias

craneofaciales y vertebrales caracterizado por microtia, hipoplasia
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mandibular y malformaciones vertebrales congénitas. Con una incidencia de

1 en 45 000 recién nacidos vivos.(6)

Figura 3. Paciente lactante sindrome de Goldennhar.

b. Sindrome de Treacher Collins: también conocido como disostosis
mandibulofacial, de herencia autosémica dominante con una incidencia de 1
en 10 000 recién nacidos vivos. Se caracteriza por presentar hendiduras
palpebrales antimongolianas y colobomas del parpado inferior, hipoplasia
malar, malformaciones del pabellén auricular, macrostomia y ausencia de

pestanas.

Figura 4. Paciente escolar sindrome de Treacher Collins.

c. Secuencia de Pierre Robin: descrito por primera vez en 1923 por el
estomatologo frances Pierre describiendo la triada clasica micrognatia,
glosoptosis y dificultad respiratoria en la etapa neonatal. (7)

Figura 5. Paciente lactante secuencia de Pierre Robin.
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ATROFIA / HIPOPLASIA
a. Sindrome de Parry Romberg: atrofia hemifacial progresiva que comienza
en la zona paramedial de la cara con atrofia del tejido graso subcutaneo; la
piel, los masculos faciales y algunos huesos y cartilagos de la cara pueden
esta atrofiados, en algunos casos puede observarse atrofia ipsilateral de la
lengua y manifestaciones en otros sistemas principalmente en el sistema

nervioso central.

Figura 6. Paciente escolar sindrome de Parry Romerg.

NEOPLASIAS
Los tumores considerados dentro de las anomalias craneofaciales son: displasia
fibrosa 6sea y neurofibromatosis.

CRANEOSINOSTOSIS

La craneosinostosis es una entidad caracterizada por el cierre precoz de una o
mas suturas craneales, lo que produce un crecimiento y desarrollo anormal del
craneo. Se calcula una incidencia de 2 a 4 casos en 10000 recién nacidos Vivos.
El resultado del cierre prematuro de las suturas craneales obedece a la
denominada “Ley de Virchow” la cual establece que al cerrarse prematuramente
una sutura craneal, se altera el crecimiento 0seo. (1) Este crecimiento que
normalmente tiene lugar en sentido perpendicular a dicha sutura, pasa en forma
compensatoria en otros sentidos ocasionando una alteraciéon en el volumen o en
la morfologia del craneo y la cara. La clasificacion de David y Poswillo divide a las

craneosinostosis en dos grande grupos (tabla 2).
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A. No sindromaéticas o simples

B. Sindromaticas o complejas

Escafocefalia
Trigonocefalia
Plagiocefalia

Oxicefaia

A A

Braquicefalia

Crouzon
Apert

Carpenter

1

2

3

4. Chotzen
5. Pfeiffer
6

Otros sindromes

Tabla 2. Clasificacion de David y Poswillo.

La dismorfia craneal es de aparicion precoz, precediendo en algun tiempo a las

manifestaciones neuroldgicas que se pueden originar por la alteracion del desarrollo

cerebral. La deformidad craneal esta directamente desarrollada con la sutura

afectada y de acuerdo a la conformacion que adopte recibe su nombre (figura 5).
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Figura 7. Clasificacion craneosinostosis no sindromatica o simple.



Los sindromes mas representativos de craneosinostosis complejas son:

a. Enfermedad de Crouzon: También conocida como sinostosis craneofacial,

cursa con braquicefalia, nariz en gancho, hipoplasia maxilar, labio superior

corto e inferior saliente, hipertelorismo, exoftalmos y estrabismo divergente.

Figura 8. Paciente preescolar enfermedad de Crouzon.

b. Sindrome de Apert: Llamado acrocefalosindactilia, clinicamente presenta
braquicefalia, sindactilia, atresia de coanas, megalocOrnea, estrabismo,

hipoplasia orbitaria y otras malformaciones.

Figura 9. Paciente lactante con sindrome de Apert.

Es importante mencionar que existen otras alteraciones sindromaticas que cursan
con malformaciones craneofaciales confiriendo a los pacientes cambios en la

fisiologia del aparato respiratorio, ejemplo de estos son:

a. Sindrome de Down: El sindrome de Down es la alteracibn cromosémica
mas frecuente y la causa principal de discapacidad intelectual en todo el

mundo. En la mayoria de los casos su causa es una copia extra del
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cromosoma 21, abarca un conjunto complejo de patologias que involucran
practicamente todos los oOrganos y sistemas. Las alteraciones mas
prevalentes y distintivas son la dificultad para el aprendizaje, dismorfias
craneofaciales, hipotiroidismo, cardiopatias congénitas, alteraciones
gastrointestinales y leucemias. Las principales anomalia anatomicas
craneofaciales son a) disminucion del diametro anteroposterior de la cara,
b) hipoplasia maxilar y mandibular, paladar estrecho, &ngulo agudo de la
base del craneo, hiperplasia e hipotonia de tejidos blandos, glosoptisis e

hiperplasia adenoamigdalar. (8)

Figura 10. Paciente escolar sindrome de Down.

Acondroplasia: La acondroplasia es la displasia esquelética mas comun,
es un trastorno autosomico dominante causado por una mutacion en el gen
codificador del factor de crecimiento fibroblastico (FGFRS3), ubicado en el
cromosoma 4p16.3, en mas del 95% de los casos ocurre a nivel del G380R,
lo que origina la sustitucién del aminoéacido glicina 380 por el aminoacido
arginina. El resultado es una elevada actividad en las sefiales producidas
por el receptor, que origina una placa de crecimiento defectuosa, en la cual
las células no mantienen su patrén organizado y, finalmente, no completan
el proceso de diferenciacion; esto provoca un bloqueo en el crecimiento de
los huesos. El fenotipo se caracteriza por acortamiento rizomélico de los
miembros, baja talla, macrocefalia, hipoplasia del macizo facial, manos
pequeias y lordosis lumbar asociados a un nivel cognitivo-intelectual

normal. (9)
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Figura 11. Paciente adolescente acondroplasia
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Malformaciones craneofaciales v calidad de suefio

Como se ha mencionado previamente, las resefias histéricas que describen
alteraciones craneofaciales datan del 1600 aproximadamente, sin embargo los
avances descriptivos y terapéuticos en relacion a estas Ultimas y su relacion con
alteraciones del suefio son relativamente nuevos, publicandose a partir de la
segunda mitad del siglo XX. En lo que se relaciona a alteraciones faciales y
trastornos del suefio, existen reportes durante los afios 70 describiendo cambios de
posicion mandibular en relacion a alteraciones del suefio. (10) Uno de los estudios
pioneros es el realizado por el Dr. Guilleminot en 1986 quien observé un numero
importante de pacientes con antecedente de SAHOS asociado a alteraciones en la

forma de la base del craneo y retronagtismo. (11)

Los trastornos respiratorios del suefio corresponden a un amplio espectro de
manifestaciones clinicas y hallazgos polisomnograficos que dan lugar a entidades

especificas (Figura 12).

OSAS

Hipoventilacién ‘

SRAVAS

Roncador
primario

SRAVAS: Sindrome de resistencia aumentada en la via aérea
O5AS:  Sindrome de apnea obstructiva del suefio

Figura 12. Espectro diagndstico de los trastornos respiratorios del suefio.
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Ronquido primario:

Los ronquidos son un ruido respiratorio producido durante el suefio como
consecuencia de la obstruccién parcial y vibracion de la via aérea superior (VAS)
durante el suefio. Nifios en los cuales hay presencia de ronquido pero sin
alteraciones en el intercambio gaseoso, arquitectura del suefio 0 movimientos
respiratorios. Inicialmente se reconocié a esta entidad como una condicidon
benigna.(12)

Sindrome de resistencia aumentada de la via aérea (SRA-VAS)

Se caracteriza por episodios breves y autolimitados de microdespertares, que no se
asocian a trastornos ventilatorios, los pacientes presentan alteraciones cognitivas y

conductuales.(13)
Sindrome de apnea obstructiva del suefio (SAOS)

Este trastorno se caracteriza por una alteracion de la respiracion durante el suefio
caracterizada por episodios repetidos de obstrucciones completas intermitentes
(apneas) u obstrucciones parciales de la via aérea superior prolongadas
(hipopneas) que interrumpen la ventilacion normal durante el suefio y el patron del
suefio normal. (14) La apnea obstructiva del suefio es un trastorno relativamente

comun con una prevalencia en la poblacion pediatrica sana de 1 a 5%. (15)

Los principales factores de riesgo para presentar apnea obstructiva del suefio son:
hipertrofia adenoamigdalina, obesidad (IMC p>95), anormalidades craneofaciales y
enfermedades neuromusculares, siendo estos dos ultimos grupos de alto riesgo
para esta entidad con un incremento de la prevalencia hasta 80% en pacientes con

malformaciones craneofaciales.(9)

La deteccion de SAOS en nifios con malformaciones craneofaciales es de vital
importancia, ya que permite mejorar sustancialmente su calidad de via y evita
complicaciones. La polisomnografia es el estandar de oro para el diagnodstico de

SAOS en la edad pediatrica de acuerdo a la Academia Americana de Pediatria
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(Figura 13). Sin embargo existen otros estudios disponibles en adultos aun no
validados en poblacion pediatrica: poligrafia cardiorrespiratoria, oximetria nocturna
y polisomnografia ambulatoria.

En el siguiente cuadro se describen las caracteristicas que deben cumplirse para
calificar un evento obstructivo en una polisomnografia de acuerdo a la Academia

Americana de Suefo 2018.

Término Definicién

Apnea Caida del pico maximo de la sefial > 90% del pre evento de la linea de base usando
un sensor térmico nasal o un sensor de apnea alternativa (estudio diagndstico)

Apnea obstructiva  Criterios de apnea con una duracién de 2 respiraciones basales y se asocia con
prolongacion o aumento del esfuerzo inspiratorio durante todo el periodo de flujo de
aire ausente.

Apnea central Criterios de apnea y se asocia a con un esfuerzo inspiratorio ausente a los largo de
todo el periodo y al menos uno de los siguientes:

e Duracién del evento de >20 segundos.

e Duracién del evento de al menos 2 ciclos respiratorios y asociado a alertamiento
o desaturacion >3%.

e Duracién del evento de al menos 2 ciclos respiratorios y es asociado a
disminucién de FC de 50 Ipm por lo menos 5 seg o menos de 60 lpm por 15
segundos ( en nifios menores de 1 afio).

Apnea mixta Cumple con criterios de apnea durante 2 respiraciones y se asocia a ausencia de
esfuerzo respiratorio durante una porcién del evento y la presencia de esfuerzo
respiratorio en la otra porcion independientemente de qué parte sea primero.

Hipopnea Cuando se cumplen los siguientes criterios:

e Descenso de la sefial pico > 30% de la linea de base.

e Duracién del descenso en la sefial durante al menos 2 respiraciones.

e Desaturacion >3% desde la linea base antes del evento o el evento se asocia a
alertamiento.

Alertamiento Se califica como RERA a la secuencia de respiraciones después de 2 ciclos
relacionados al respiratorios que no cumplen con criterios de apena o hipopneay que conducen a un
esfuerzo alertamiento durante el suefio.

La secuencia de respiraciones es caracterizada por uno o mas de los siguientes:

respiratorio | esf : ,
(RERA) e Incremento el esfuerzo respiratorio

e Aplanamiento de la porcién inspiratoria de la presion nasal o la forma de onda
del dispositivo de flujo en el CPAP.

e Ronquido

e Una elevacién de ETCO?2 arriba de la linea de base pre evento.

Tabla 3. Criterios de eventos obstructivos relacionados al suefio de acuerdo a la Academia Americana de Suefio 2018.
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Justificacion

Las malformaciones craneofaciales y los trastornos respiratorios del dormir son dos
entidades clinicas frecuentes en la poblacion pediatrica causantes de
morbimortalidad infantil. Se han descrito ya asociaciones importantes con entidades
sindrométicas que cursan con anomalias craneofaciales como el sindrome de
Down, sindrome de Pierre Robin y sindrome de Treacher Collins, patologias
caracterizadas por hipoplasia de tercio medio e inferior facial y glosoptosis, que
cursan con eventos de apnea durante el suefio y consecuencias cardiovasculares,
metabdlicas y neurocognitivas. Por lo que es importante la realizacion temprana de
un estudio diagndstico de trastornos del suefio en los pacientes con malformaciones
craneofaciales que permita la identificacion oportuna de los pacientes en los que
exista asociacion de ambos trastornos para iniciar o cambiar la conducta terapéutica
orientada a tratamientos especificos de los trastornos respiratorios del dormir y asi

disminuir o evitar complicaciones sistémicas
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Planteamiento del problema

Los trastornos respiratorios del suefio son un grupo heterogéneo de enfermedades
gue abarca desde el ronquido habitual hasta la apnea obstructiva del suefio (AOS).
LA AOS es un trastorno caracterizado por ronquido habitual que se asocia a
episodios repetidos de oclusiones totales (apnea) o casi totales (hipopneas) de la
via aérea superior durante el suefio. Los principales factores de riesgo para
presentar AOS en la edad pediatrica son hipertrofia adenoamigdalina, obesidad,
anomalias craneofaciales y enfermedades neuromusculares. Por otra parte, las
malformaciones craneofaciales (MCF) son alteraciones de la anatomia craneofacial
derivada de trastornos en la formacion y/o desarrollo de los diferentes tejidos. Estos
ocurren durante la vida intrauterina y se reflejan en alteraciones anatémicas post
natales por déficit de tejidos esqueléticos, blandos o por alteraciones en la fusiéon de
los procesos faciales. Estos defectos anatdmicos producen cambios en la fisiologia
de la respiracion la cual se altera ain més durante el suefio. La obstruccion de la
via aérea es la alteracibn mas frecuente en esta poblacién y su etiologia es
multifactorial. Tanto las malformaciones craneofaciales como los trastornos
respiratorios del dormir son dos entidades de alta prevalencia en la poblacion
pediatrica, ambas entidades se encuentran asociadas frecuentemente por lo que es
importante describir la calidad de suefio de los nifios con malformaciones
craneofaciales y los trastornos respiratorios asociados al suefio para disminuir la

morbimortalidad cardiovascular, metabdlica y neurocognitiva que estos conllevan.

24



Pregunta de investigacion

¢,Cuales son los principales trastornos respiratorios durante el suefio y como es la
calidad de suefio de los pacientes pediatricos con malformaciones craneofaciales
atendidos en la Unidad de Suefio del INER en el periodo de enero de 2014 a mayo
de 20197

Hipodtesis
Por ser un estudio descriptivo no requiere hipotesis.
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Objetivos

Objetivo principal

Describir los trastornos respiratorios durante el suefio y la calidad de suefio de los
pacientes pediatricos con malformaciones craneofaciales atendidos en la Unidad de
Suefio del INER durante el periodo de enero de 2014 hasta mayo 2019.

Objetivos secundarios

Determinar la prevalencia de los principales trastornos del dormir en pacientes
pediatricos con malformaciones craneofaciales atendidos en la Unidad de Suefio
del INER durante enero de 2014 hasta mayo 2019.
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Material y métodos

Disefio del estudio: Investigacion clinica, observacional, retrospectiva.

Sitio de realizacion del estudio: El presente estudio se realizé en la Unidad de

Suefio del Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias.

Universo de estudio: Pacientes pediatricos con malformaciones craneofaciales
atendidos en la Unidad de suefio del INER de enero 2014 a mayo 2019 que cuenten
con polisomonografia y cuestionario de calidad de suefio utilizado en la unidad de
suefio del INER.

Criterios de inclusion:

e Pacientes pediétricos entre 2 y 17 afios de edad con diagndéstico médico de
malformaciones craneofaciales o alguna entidad sindromaticas que curse
con alguna anomalia craneofacial de acuerdo a la clasificacién del Comité de
Nomenclatura y Clasificacion de las Anomalias Craneofaciales derivada de

la Asociacion Americana de Fisura Labiopalatina, categorias:

I. Fisuras Faciales/ Encefaloceles/ Disostosis
II. Atrofia/ Hipoplasia

lll. Neoplasias

IV. Craneosinostosis

V. Inclasificables

Criterios de exclusion:

e Pacientes con datos incompletos del expediente.
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Variables y escala de medicion

TIPO DE UNIDAD DE
VARIABLE DEFINICION CONCEPTUAL DEFINICION OPERACIONAL VARIABLE MEDICION
Sexo Conjunto de caracteristicas  Referido en el expediente clinico Cualitativa 1 mujer
biologicas que definen al Nominal 2 hombre
espectro de humanos como Dicotdmica
hombre o mujer
Edad Tiempo que ha vivido una Tiempo comprendido desde el Cuantitativa Edad en afios
persona contando desde su  nacimiento hasta el momento de la  Intervalo
nacimiento evaluacién
Malformaciones Alteraciones de la anatomia  Enfermedad de base de acuerdo al  Cualitativa 1. Fisuras Faciales/
craneofaciales facial derivadas de trastornos  expediente clinico. Nominal Encefaloceles/
en la formacion y/o desarrollo Disostosis
de los diferentes tejidos. 2. Atrofia/ Hipoplasia
3. Neoplasias

4. Craneosinostosis
5. Inclasificables

Cuantitativa
Continua

Reportado en la Ultima nota de
ingreso previo al manejo hidrico del
paciente, en caso de paciente
nefropatia o que lo amerite peso
seco

Cantidad de masa que alberga Kilogramos (Kg)

el cuerpo de una persona.

Peso corporal

Cuantitativa
Continua

Altura reportada en la nota de
ingreso a la unidad medica

Altura de una persona medida Centimetros (cm)

de los pies a la cabeza

Estatura

Tabla 4. Tabla de variables y escala de medicién.

Descripcion general del estudio: El presente estudio se llevd a cabo por un
residente de segundo afio de neumologia pediatrica. Se identificaron aquellos
pacientes pediatricos atendidos en la Unidad de Suefio del INER en el periodo
comprendido de enero 2014 a mayo 2019 con diagnostico de alguna malformacién
craneofacial de acuerdo a la Asociacion Americana de fisuras labiopalatinas y
malformaciones craneofaciales (ACPA) posteriormente se realizé una revision de
los expedientes clinicos, para ser incluidos en el estudio todos los pacientes deberia
contar con cuestionario de autoaplicacion de suefio de primera vez de la Unidad de
Suefio de INER y estudio de suefio consistente en una polisomnografia realizada,

supervisada por el personal médico y técnico de la Unidad de Suefio del INER.

Los polisomndgrafos utilizados para realizacion del estudio fueron ALICE G3
(Philips Respironics), GRASS 1 y 2 y Polisomnografos neurovirtuales, con el
siguiente montaje electroencefalograma (F3M2, F4M1, C3M2, C4M1, O1M2,
0O2M1), electroculograma bilateral, electromiografia de mentén, flujo por canula de

presién nasal y sensor térmico oronasal, banda en térax y abdomen pletismografia
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por inductancia, electrocardiograma, micréfono para detectar ronquido, posicion
corporal, CO2 transcutdneo (TCO2), oximetria de pulso y electromiografia de tibial

anterior.

Las polisomnografias fueron calificadas manualmente de acuerdo a las reglas de la

Academia Americana de Medicina de Suefio.

Posteriormente se registraron los datos demograficos y los obtenidos a través del
cuestionario de habitos de suefio y la polisomnografia en una base de datos de

Excel. Finalmente se realiz6 el andlisis estadistico de los datos.

Andlisis estadistico: Todas las variables se expresaran de acuerdo a su tipo y
distribucion. Se utilizara estadistica descriptiva. La normalidad de la distribucién de
los valores se establecera con Kolmogorov-Smirnov. Las variables continuas
independientes se compararan con prueba T student o U de Mann Whitney. Las
variables continuas relacionadas se compararan con t pareada o rangos sefialados
de Wilcoxon seglin sea necesario. Las variables dicotémicas se evaluaran con X2 o

prueba exacta de Fisher. Se utilizara el paquete estadistico STATA12
Aspectos éticos

Por tratarse de una revision de expedientes ésta es una Investigacion sin riesgo.
Toda la informacion serd manejada con confidencialidad. Se solicitara dispensa al

Comité de Etica en Investigacion para no solicitar consentimiento informado.

29



Resultados

Durante el periodo de investigacion se revisaron un total de 594 expedientes de
nifos atendidos en la Unidad de Suefio del INER en el periodo comprendido de
enero de 2014 a mayo de 2019, de los cuales 44 pacientes cumplieron los criterios

de inclusion.

Los resultados se expresan en medianas y percentilas 25-75 por tratarse de

comportamiento no paramétrico.

Las caracteristicas generales de la poblacion se resumen en la tabla 5: la edad
promedio fue de 7 afios (4.5-10.5), con predominio de sexo masculino (61.3%) de
sexo masculino. Respecto al diagnostico nutricio predomino la obesidad en 34% (z
score IMC 0.99 (0.41-2.0)) a la exploracion fisica el 60% presento clase de
Mallampati 3 y 4, asi como hipertrofia amigdalina (Grado IIl y IV) en 41%. Ningun
paciente se encontraba con hipoxemia y/o hipoventilacion en vigilia medido por

Oximetro de pulso y CO2 exhalado.

Edad 7 (4.5-10.5)
Sexo Masculino 27 (61.3%)

Peso 19.5(13.5-41.1)
Talla 111.5 (93 — 130)
IMC 18.1(16.2-23.9)
z score IMC 0.99 (.41-2)
Frecuencia Cardiaca 90 (84 —102)
SpOzdespierto 95 (92 -96)
ETCO: despierto 33(30-36)
Mallampati3y 4 60%

Amigdalas 3y 4 41%

Desnutricién 25%

Eutrofico 33%

Sobrepeso 8%

Obesidad 34%

Tabla 5. Caracteristicas generales de la poblacion.
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En la tabla 6 se resumen los principales diagnosticos encontrados en la poblacion,
el grupo 1 que comprende fisuras faciales/encefaloceles/disostosis represento el
73%, siendo las alteraciones craneofaciales tipo disostosis las mas frecuentes (34%

seguido de sindrome de Down (32%) y mucopolisacaridosis (16%).

Diagndstico % (n=44)
Mucopolisacaridosis 7 (16%)
Sindrome de Down 14 (32%)
Alteraciones craneofaciales 15 (34%)
Acondroplasia 3(7%)

Otros 5(11%)
Grupo % (n=44)
1= Fisuras 73%
faciales/encefaloceles/disostosis
2=Atrofia/hipoplasia 0
3= Neoplasias 0
4= Craneosinostosis 18%
5= Inclasificables 9%

Tabla 6. Diagndsticos en la poblacion
Los diagndsticos desglosados y expresados en grupos se representan en el gréafico

1.

Clase5
n=4(9%

Clase 4
n=8 (18.1%)

Clase
2y3
n=0

Clase 1
n=32(72.7%)

= Fisulas faciales/encefaloceles/disostosis = Atrofia/hipoplasia
Neoplasias Craneosinostosis

m |nclasificable

Graéfico 1. Clasificacién de las malformaciones craneofaciales.
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Con respecto a los sintomas de suefio reportaron dificultad para dormir el 75%, en
29 nifios (67%) apneas presenciadas Yy dificultad para respirar (67%), despertares
en la madrugada en 25 nifios (34%) refiriendose por parte de los cuidadores
vigilancia nocturna en un 75%. La enuresis se present6 en 29 nifios (67%), 33 de
los nifios (75%) reportaron cansancio diurno y el 73% reportd tener una siesta
durante el dia. El promedio de horas de suefio subjetivo reportado fue de 10 hrs (9-
11hrs).

Sintomas de suefio %
Dificultad dormir 75%
Despertares en madrugada 34%
Ronca 95.4%
Deja de respirar 67%
Dificultad para respirar durante el | 67%
suefio
Ver si respira 75%
Enuresis 67%
Dormirse en clase 25%
Cansancio de dia 75%
Dificultad para levantarse 33%
Siesta 73%
Horas de suefio 10 hrs (9—-11)

Tabla 7. Sintomas de suefio/ horas de suefio subjetivas.

En cuanto a las variables polisomogréficas estudiadas se registré un tiempo total de
sueiio de 441 min. (353-478), respecto a la arquitectura de suefio presentaron
12.1% (7.75-21.2) de porcentaje de N1, 44.8% (37.4-51) de N2, 28% (19-32) de N3
y suefio MOR 14% (10-18). Los despertares durante el suefio se reportaron en 31
min. (16-76) con una latencia a suefio de 8 min. (2.5 a 17) y latencia a suefio MOR
126 min. (85-165). La eficiencia de suefio fue de 91% (76-95) y el indice de
alertamiento totales (por ronquido, espontaneo o por movimiento de piernas) fue de

10.5/h1. Valores referidos en la tabla 8.
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Variable

Medianas (percentil 25-75)

Tiempo total de suefio

441 (353 —-478)

N1 min

51.7(31.6 - 76)

N1% 12.1(7.75-21.2)
N2 min 198 (130 —225)
N2% 44.8 (37.4—-51)
N3 min 114 (75-133)
N3% 28 (19 -32)

R min 57 (31-82)
R% 14 (10-18)
WASO min 31(16-76)
Latencia 8(2.5-17)
Latencia MOR 126 (85 —165)
Eficiencia 91 (76 — 95)
indice de alert. Rong. 0(0-1.5)
indice alert. Espon. 7(1.7-12.3)

indice alert. Total

10.5 (7.4 —17.3)

Tabla 8. Variables de suefio de la polisomnografia.

Respecto a las variables respiratorias de la polisomnografia (tabla 9) se reportaron
13.5 eventos (1.9-48) de apneas obstructivas, 4.5 eventos (1-19) de apneas
centrales, 49.5 eventos (11.5-112.5) de hipopneas para un indice de apnea
hipopnea (IAH) de 14.75 eventos/h! (3.74-38.2).
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Variable Medianas (percentil 25-75)
Apneas Obstructivas 13.5 (1.9 - 48)
Apneas Mixtas 0(0-4)
Apneas centrales 4.5(1-19)

Hipopneas

49.5(11.5-112.5)

IAH

14.75 (3.75 - 38.2)

Ind Desat 02 No MOR

16.2 (6.6 —31.2)

Ind Desat 02 MOR 19.1 (4.5 -31)
Ind Desat O2 Total 16.9 (6.6 — 28.3)
Saturacién Promedio No MOR 92 (89 —93)
Saturacién Promedio MOR 92 (85 —94)
Saturacién promedio suefio 92 (88 —93.4)
TC 88 No MOR 24 (2.8 -90.7)
TC88 MOR 4.4 (.45-27.4)
TC 88 total 35.6 (3.2 -65)
MPE total 0(0-2.3)
Ronquidos 6.9 (0-52.1)
indice de ronquido 2(0-6.8)

FC promedio No MOR 88 (81-97)

FC promedio MOR 91.7 (79 -102)
FC promedio 94.5 (82 —101.5)
FC Min 60.5 (53 - 68)

FC max 140 (126 —152)
CO2 Basal 36 (33 —40)

CO2 Max 43.9 (39.4 —49.8)
CO2 promedio 37.85(35-41)

Tabla 9. Variables respiratorias de la polisomnografia.

El indice de desaturacion de oxigeno total fue de 16.9 eventos/h! (6.6-28.3). La
saturacion promedio durante el suefio fue del 92% (88-93.4), el tiempo en cama con
saturaciéon menor a 88% total fue de 35.6 min. (3.2-65), con un indice de ronquido

de 2 eventos/h (0-2.8), no se reportaron movimientos periddicos de extremidades.

Respecto a los signos vitales la frecuencia cardiaca promedio fue de 94.5 lpm (82-
101.5) con una minima de 60.5 Ipm (53-68) y maxima de 140 lpm (126-152). El CO2

transcutaneo basal fue de 36 mmHg (33-40) con un maximo de 43.9 mmHg (39.4-

49.8) y promedio 37.85 mmHg (35-41).
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Se realizaron dos polisomnografias divididas una en el paciente con acondroplasia
de 5 afios de edad por AOS grave (IAH 41.4 eventos/h!) quedando con AOS leve
(IAH 1.9 eventos/ht) con un dispositivo de presion continua a la via aérea (CPAP)
y presion de 6 cmH20. La segunda se realizdé en un paciente con microcefalia de
un afo de edad con diagndstico de sindrome de hipoventilacion alveolar durante el
suefio, con CO2 transcutaneo méaximo de 72 mmHg en PSG basal, siendo ventilada
con un equipo binivelado ST con IPAP 15 cmH20 y EPAP 5 cmH20, logrando

normalizar el CO2 transcutaneo a un maximo de 35mmHg.

Se realizaron dos PSG ventilatorias, con el objetivo de establecer las presiones
necesarias y el equipo de ventilacion ideal especifico para la patologia del paciente.
La primera se realizd en un paciente con mucopolisacaridosis tipo IV de 12 afios de
edad con AOS grave (IAH 24.5 eventos/h), hipoventilacion e hipoxemia durante el
suefio permaneciendo con IAH residual de 13.4 eventos /h! a expensas de apneas
centrales, ameritando un equipo binivelado espontaneo con IPAP 17 cmH20 y
EPAP 12 cmH20. La segunda en un paciente con sindrome de Beckwith
Wiedemann de 14 afios de edad con diagndstico de AOS grave (IAH 48 eventos/h-
1) permaneciendo con IAH residual de 1.4 eventos/h'l, administrando presion

positiva continua en la via aérea con una presion de 10 cmH20.

Se realizaron dos poligrafias ventilatorias (poligrafia respiratoria, neumotacégrafo y
equipo de ventilacién) con el objetivo de valorar si las presiones utilizadas normaliza
el intercambio gaseoso, disminuyen los eventos respiratorios y Si existe una
sincronia entre el paciente y el ventilador. La primera se realiz6 en el paciente
previamente comentado (Mucopolisacaridosis tipo IV y uso de binivel ST con
presiones 17/12 cmH20) reportado fuga excesiva presiones no otorgadas,
asincronica, sugiriendo cambiar a binivel ST para otorgar n frecuencia de respaldo
y favorecer adaptacién al equipo. La segunda se realiz6 en un paciente con
sindrome de Ullrich de 10 afios de edad con diagnéstico de AOS grave (IAH 27.5
eventos/h!), hipoxemia e hipoventilacion durante el suefio con un binivel ST con
IPAP 12 cmH20, EPAP 4 cmH20 reportando asincronicas por doble disparo

sugiriendo cambio a modo presién asisto-control (PAC).
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Seis pacientes fueron candidatos a cirugia previo a la realizacion de PSG, cinco
sometidos a adenoamigdalectomia y una amigdalectomia, cuatro permanecian con
AOS grave, uno con leve y solamente uno con remision de la enfermedad. Las

caracteristicas generales se describen en la tabla X.

Diagnostico Edad Cirugfa previa a PSG IAH % Desaturacion | TCO2 TCO2 TCO2
g (afios) glap <88% basal | promedio | Maximo

L\i/IpL;cT)lpollsacarldoms 9 Adenoamigdalectomia 531 11.8% 33 391 501
Sindrome Down 5 Amigdalectomia 42.7 11.7% 44 40 44
S|r'1drome Beckwith 14 Adenoamigdalectomia 48 131 32 ) 53
Wiedemann
Craneosinostosis 8 Adenoamigdalectomia 4.4 0.46 34 33.5 394
L\i/lpuoc?)lpollsacarldosw 11 Adenoamigdalectomia 11.0 041 739 25,7 9.2
L\i/lpuoal)\ﬁ)ohsacamdosw 3 Adenoamigdalectomia 0 8. )8 36.1 394

Tabla 10. Pacientes sometidos a cirugia previo a la PSG.

A cuatro pacientes se le realizo cirugia (adenoamigdalectomia) posterior a la PSG,
dos pacientes por AOS grave, uno con hipoventilacion crénica, el resto con AOS

leve.
Edad % TCO2 TCO2 TCO2
Diagnostico o Cirugia posterior a PSG 1AH Desaturacién . (s
(afios) basal | promedio | Maximo
< 88%
Sindrome de . .
14 Adenoamigdalectomia | 33.7 19.1 41 42 48
Down
Micrognatia 9 Adenoamigdalectomia | 24.9 73.9 34 38 44.2
Acondroplasia 5 Adenoamigdalectomia 8.5 11.3 37 38.3 41.6
‘B'Q\‘j/r:me de 10 | Adenoamigdalectomia | 3.2 0.77 345 355 37.2

Tabla 11. Pacientes sometidos a cirugia posterior a la PSG.

Respecto al uso de dispositivos de ventilacion, dos pacientes requirieron CPAP con
presiones de 6 y 10 cmH20 respectivamente con diagndstico de AOS grave, uno
de ellos con acondroplasia y otro con sindrome de Beckwith Wiedemann. Ocho
pacientes ameritaron uso de autoCPAP con presiones entre 7 y 12 cmH20 (media
11 cmH20), todos con diagnostico de AOS grave, con RDI (indice de eventos
respiratorios) residual entre 0 y 4.2 eventos/h™t. Un paciente con binivel S por AOS

grave e hipoxemia durante el suefio. Dos pacientes ameritaron binivel ST con
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diagnoéstico de sindrome de Ullrich y microcefalia, el primero por AOS grave e

hipoventilacion cronica y el segundo hipoventilacion alveolar durante el suefio.
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Discusidon

Los pacientes estudiados fueron en su mayoria obesos (34%) lo cual se puede
explicar debido a que el 32% (14 pacientes) tenian diagndstico de Sindrome de
Down, cursando con sobrepeso/obesidad como parte del fenotipo. El resto de los
diagnosticos de base de los pacientes no se asocia con fenotipo obeso por lo que
el 33% cursaban con peso/talla normal para la edad.

Dentro de las caracteristicas clinicas se reporta via aérea dificil expresada
fenotipicamente por clase de Mallampati 3 y 4 e hipertrofia amigdalina (Grado Ill y
IV) en 41% de los nifios, esto lo atribuimos por la disminucion del diametro
anteroposterior de la via aérea propia de las malformaciones craneofaciales con

gue cursan los pacientes estudiados.

En los diagnosticos de base predominaron las alteraciones craneofaciales que no
integraban un sindrome dismoérfico (Micrognatia, retrognatia, hipoplasia de tercio
medio o inferior), sin embargo por ser un Instituto Nacional y de referencia era de
esperarse un mayor numero de pacientes sindromaticos en los que se sospechara
algun trastorno respiratorio durante el suefio (TRS) y fuera referido a la Clinica para
realizar polisomnografia. Dentro de los diagndsticos mas prevalentes se encuentra
el sindrome de Down, quienes presentan algin TRS hasta en 80-90% de los casos
(8,16), lo cual coincide con los hallazgos en este estudio reportando 64.2% de AOS
grave (siendo los IAH mas elevados encontrados en este grupo de pacientes de 115
y 93.6 eventos/ht), hipoxemia durante el suefio en 14.2% e hipoventilacion en vigilia

(medida por CO2 transcutaneo) en 92.8%.

Los pacientes con mucopolisacaridosis en nuestro grupo de estudio presentaron
hasta el 85.7% AOS grave con IAH de 11-57.1 eventos/h™, hipoxemia durante el
suefio 42.8% e hipoventilacion en vigilia en el mismo porcentaje. Lo que se presenta
con mayor frecuencia que lo reportado en la literatura del 50-60%. En la figura 13
se presenta un paciente con diagndstico de mucopolisacaridosis estudiado en la

clinica de suerio del INER.
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Figura 13. Paciente escolar con mucopolisacaridosis.

Los nifilos con acondroplasia fueron una poblacién menor en nuestro grupo de
estudio, sin embargo estos pacientes presentan mas trastornos relacionados con el
suefio desde eventos obstructivos, apneas centrales e hipoxemia/hipoventilacion
debido a la estenosis del foramen magno (17) y compresion del centro respiratorio.
Coincidiendo con lo encontrado en este estudio: 66.6% AOS moderado y el resto
con AOS grave (33.3%), de estos el 66.6% presentaron apneas centrales con un
méaximo de 11 eventos durante todo el estudio, todos con hipoventilacion en vigilia.
De acuerdo a lo reportado esperariamos encontrar un mayor de porcentaje de
apneas centrales en estos pacientes, sin embargo presentaron mas de estos
eventos pacientes con Sindrome de Down (hasta 97 apneas centrales durante el
estudio) y sindrome de Moebius (95 eventos), también aunque en menos numero,
en pacientes con Sindrome de Treacher Collins y microcefalia. Estos resultados nos
muestran la importancia de sospechar cualquier tipo de trastorno respiratorio

durante el suefio en poblaciones de alto riesgo y no solamente eventos obstructivos.

La dificultad para ir a dormir, ronquido, necesidad por parte de los padres de vigilar
la respiracion del nifio en el suefio, sentirse cansado durante el dia y realizar siestas
(1-2 de hasta una hora de duracién) fueron los hallazgos més frecuentes en el
cuestionario de suefio respondido por el cuidador primario hasta en el 73-95.4%.
Esto nos habla de la alteracion en el patron de suefio, arquitectura y repercusion
durante el dia que conlleva el suefio fragmentado que estos presentan.
Probablemente la dificultad para ir a dormir se deba a malos habitos en la higiene

de suefio fomentados por los padres propios de la edad pediatrica, pero el resto se
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explican por las comorbilidades de los pacientes, el ronquido es mas prevalente en
los nifios con algun tipo de deformidad craneofacial (9) debido a la disminucion en
el calibre de la via aérea, disminucion en tono muscular y al incremento en tejido
linfoide propio de la edad, concordando con lo reportado en este estudio de 95.4%
de ronquido; por este motivo los padres sienten la necesidad de vigilarlos al dormir
(75%) por temor a que dejen de respirar secundario a una apnea (67%). Estos
trastornos respiratorios ocasionan una alteracion en la arquitectura del suefio y lo
fragmentan por lo que existen repercusiones durante vigilia (incluso aunque los
cuidadores reporten de 9-11 horas de suefio por noche) por ejemplo sentirse
cansado durante el dia y realizar siestas a pesar de ser mayores de 6 afios, cuando

fisiolégicamente ya no deberian realizarlas.

Las variables polisomnograficas respecto a arquitectura y eficiencia de suefio
coinciden con lo descrito en la literatura (9,18), la eficiencia de suefio no se ve
alterada (mediana 91%), la arquitectura de suefio esta alterada observandose
prolongacion de latencia a suefio MOR de 126 min, la cual va de 90-110min; N3
incrementado hasta en 28% y suefio MOR disminuido (14%), N1 y N2 conservados.
Ningun paciente presenta latencia a suefio prolongada lo cual no concuerda con lo
reportado por el cuidador primario, quienes refieren dificultad para dormir hasta en
75%. Estos hallazgos objetivos medidos por PSG pueden explicar los sintomas
diurnos referidos en los niflos como sensacion de cansancio durante el dia,
realizacion de siestas y dormirse en clase que aunque se reportd un bajo porcentaje
(25%) los nifios con algun trastorno de suefio presentan con mayor frecuencia
alteraciones cognitivas, irritabilidad, bajo rendimiento escolar o hiperactividad
(19,20); un nifio que presenta somnolencia diurna (traducido como quedarse
dormido en clase) nos debe hacer pensar en un trastorno de suefio mas grave o

alteracion en intercambio gaseoso nocturno o incluso diurno.

Casi todos los pacientes (90.9%) presentaron apnea obstructiva del suefio y de
estos 54.5% fueron graves incluso reportando un IAH de 115 eventos/h'! en un

paciente con sindrome de Down y 16% con hipoxemia durante el suefio,
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presentando este grupo de pacientes un alto riesgo de algun trastorno respiratorio

durante el suefio.

Mas importante aun es que hasta el 68.1% de los pacientes (n=30) presentan
hipercapnia en vigilia medido por CO2 transcutaneo el cual es mas sensible y
especifico que el exhalado. Esto nos indica que estos pacientes ya tenian
hipoventilacion durante el suefio de manera cronica no detectada a tiempo,
explicada tanto por la malformacion craneofacial, eventos obstructivos y centrales
asi como alteracion del centro respiratorio y la musculatura respiratoria, la mayoria

de los pacientes sindromaticos tienen algun grado de hipotonia.

Algunos pacientes al acudir a la clinica de suefio ya habian sido intervenidos
quirurgicamente (adenoamigdalectomia o amigdalectomia) sin un estudio de suefio
previo, el 66.6% (n=4) con datos de AOS residual clinicos y corroborados por PSG,
de aqui la importancia de darle seguimiento a este grupo de pacientes a pesar del

tratamiento quirdrgico.

A pocos pacientes (n=4) se les realiz6 adenoamigdalectomia como parte del
tratamiento para el trastorno de suefio (AOS, hipoventilacidén) a pesar del porcentaje
considerable de pacientes con AOS grave. Probablemente porque la causa principal
de obstruccion de via aérea superior no era hiperplasia de tejido linfoide sino la

propia malformacion craneofacial.

Figura 14. Paciente escolar con sindrome de Down.
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Trece pacientes (29.5%) ameritaron ventilacion nocturna en modo CPAP,
autoCPAP, Binivel S o ST dependiendo la patologia de base y el tipo de TRS,
requirieron presiones moderadas y fueron bien toleradas con disminucién
considerable del IAH inicial, hasta normalizar en el 92.3% de los casos. A pesar de
un nimero mayor de pacientes con AOS grave candidatos a ventilacion nocturna,

no se les pudo administrar debido a que no acudieron a citas de seguimiento.
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Conclusiones y recomendaciones

Los trastornos respiratorios durante el suefio son frecuentes en el grupo de
pacientes con malformaciones craneofaciales independientemente de la clase. El
mas frecuente es la apnea obstructiva del suefio hasta en el 90.9%, sin embargo
también se reportan otros trastornos como hipoxemia e hipoventilacion crénica
expresada como hipercapnia diurna, esta Ultima se puede evitar si se detecta a

tiempo el trastorno de suefio antes de progresar a vigilia.

Es importante detectar a esta poblacion de alto riesgo y realizar una polisomnografia
qgue es el estandar de oro en este grupo, la cual nos servira para diagnostico y
tratamiento en aquellos pacientes que ameriten ventilacion durante el suefio, ya sea

previo a algun procedimiento quirdrgico o como tratamiento cronico.

A pesar de ser un Instituto de referencia, fueron pocos los pacientes con estas
comorbilidades atendidos en la unidad de suefio, lo que nos habla de un
desconocimiento de estos trastornos en la poblacibn médica en general y la

importancia de su difusion.
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