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RESUMEN.
INTRODUCCION: En la actualidad el sindrome de Down en nuestro pais es el trastorno

genético mas comun, estos pacientes tienen mayor riesgo de desarrollar Apnea Obstructiva del
suefio debido a sus caracteristicas fisiolégicas y anatdmicas. Se estima una prevalencia de AOS
de 69 a 73% en esta poblacion, del mismo modo se ha reportado una mayor prevalencia de
Apnea Obstructiva del Suefio Residual, es decir, presencia de esta patologia en pacientes con
sindrome Down posterior a la primera linea de tratamiento quirdrgico en comparacion con nifios
no sindrémicos, por lo que un porcentaje alto de paciente requeriran tratamiento con equipo de
presion positiva durante el suefio. Es necesario un adecuado apego al tratamiento con estos
dispositivos para disminuir las complicaciones de la Apnea Obstructiva del Suefio. Sin embargo,
se han reportado dificultades en el apego de estos pacientes por las caracteristicas cognitivas y
fisicas propias de esta poblacion.

Existen pocos estudios a nivel mundial y ningin estudio en México que valore el apego a
tratamiento con CPAP en pacientes con apnea obstructiva del suefio y sindrome Down a pesar de
que existe evidencia de incremento de la morbilidad cardiovascular en estos pacientes.

OBJETIVO: Describir el apego objetivo a la terapia con presion positiva durante el suefio
de los pacientes con Sindrome de Down atendidos en el Servicio de Medicina del Suefio del
Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias.

METODOLOGIA: Se revisaron los expedientes de los pacientes con diagndstico de
sindrome de Down y trastorno respiratorio del dormir con indicacion de presion positiva durante
el suefio en pacientes pertenecientes a una clinica de medicina de suefio de alta concentracion en
México. Se aplico un cuestionario a los familiares con preguntas enfocadas a la percepcion del

apego a tratamiento con CPAP y posibles complicaciones del uso de la terapia con presion



positiva y se descargaron los datos de su dispositivo de presion positiva. Posteriormente se
realizé el andlisis estadistico en el software IBM SPSS 23. Se usoé estadistica descriptiva
realizada de acuerdo con la variable y su comportamiento. Para variables cualitativas se
utilizaron porcentajes y/o Chi cuadrada de Pearson, mientras que para variables cuantitativas se
utilizaron T de Student y medias.

RESULTADOS: En nuestra poblacion, los pacientes no contaban con desaturacion ni
hipoventilacién durante la vigila. La mediana de edad fue de 10.5 afios. El indice de apneas e
hipopneas obtuvo una mediana de 41.4 eventos/hr con predominio de eventos de hipopnea. De
los pacientes con indicacion de terapia con CPAP solo el 58.3% (7 pacientes) cuentan con el
equipo. Se obtuvo una media de uso diario promedio de 246.2 minutos. So6lo el 41.6% (5
pacientes) tuvo un uso promedio mayor a 4 hrs/noche. La mediana de porcentaje de fuga fue de
7.2 I/min. Se report6 fuga grande en 8.3% (1 paciente) y se reportd una interrupcion de la terapia
con CPAP en 2 pacientes 16.6%. Los efectos adversos mas frecuentes fueron resequedad en la
nariz en 85.7% (10 pacientes) seguido por fuga de aire con 71.4% (9 pacientes) e incomodidad
por la mascarilla en 57.1% (7 pacientes). Nuestro estudio obtuvo datos subjetivos del apego
reportado por los cuidadores en minutos de uso de CPAP por noche reportado en 336 minutos y
los comparé con el apego objetivo obtenido de la memoria del dispositivo el cual tuvo una media
de 246 minutos. No se encontraron diferencias significativas entre ambos tipos de apego.

CONCLUSIONES: El motivo econémico fue la principal causa por la que algunos
pacientes no cuentan con equipo CPAP referido por el 41% de los pacientes estudiados. La falta
de insumos en el mercado causa un impacto en el apego a esta terapia ya que el 42.8% de la
poblacién refirid no encontrar una mascarilla de tamafio adecuado para el paciente. La

incomodidad al uso de CPAP merma en el apego a tratamiento, se reportaron efectos adversos en



el 50% de los pacientes. No existe una diferencia significativa en la percepcion del apego con los
datos objetivos. Los pacientes con sindrome Down y Apnea obstructiva del suefio no tienen un
adecuado apego a tratamiento con CPAP. La fuga no fue un problema relevante en la mayoria de

los casos.



MARCO TEORICO.

SINDROME DOWN.
El Sindrome de Down es la cromosomopatia mas frecuente a nivel mundial, es el

resultado de un error en la division celular que altera la separacion de los cromosomas durante la
produccién de gametos, provocando la presencia de un cromosoma 21 extra. Este cambio
genetico provoca caracteristicas especificas en este grupo de pacientes como: alteraciones
cognitivas, faciales, oculares, en tono muscular entre otras.

ASPECTOS HISTORICOS DEL SINDROME DOWN

El Sindrome de Down recibe su hombre en honor a John Langdon Down, un médico
inglés que en 1866 describid detalladamente los rasgos fisicos y la personalidad de un grupo de
pacientes con discapacidad intelectual que compartian fenotipos similares. En 1876,
Shuttleworth observé que los pacientes con Sindrome de Down eran frecuentemente los ultimos
en nacer dentro de sus familias y que sus madres solian estar proximas al climaterio,
estableciendo asi la edad materna avanzada como un factor de riesgo para desarrollar el
sindrome. No fue sino hasta 1956 cuando Lejeune, Gautrier y Turpin analizaron el cariotipo de
estos pacientes y describieron la presencia de un cromosoma extra.

La técnica de biopsia de vellosidades coridnicas como método de diagndstico se publico
en la década de 1980 y sigue utilizandose en la actualidad. En esa misma década, Castillo-
Morales describi0 las caracteristicas bucofaciales de este grupo de pacientes, lo que abri6 el
camino para la investigacion de las vias respiratorias y las patologias derivadas de los cambios

estructurales en estos pacientes. (1)



ASPECTOS EPIDEMIOLOGICOS DEL SINDROME DOWN.
El sindrome de Down representa el 8% de todas las cromosomopatias a nivel mundial,

con una incidencia estimada de 1 caso por cada 800 recién nacidos vivos, lo que la convierte en
la cromosomopatia mas frecuente. La iniciativa Global Health Metrics estima que en 2021 vivian
1.57 millones de personas con sindrome de Down. En el mismo afio, este sindrome caus6 29,400
muertes en personas de todas las edades (95% Ul 22,600-46,600). Ademas, se estima una
disminucion del 0.06% (—0.12 a 0.02) en la incidencia desde 1990.(2).

Aunque a nivel global podemos afirmar que el Sindrome de Down es la cromosomopatia
mas frecuente, su incidencia ha variado a lo largo del tiempo y difiere segun la region geografica
estudiada. En algunos paises en vias de desarrollo, se ha evidenciado un incremento en las tasas a
través de los afos, este comportamiento puede explicarse por la tendencia al aumento de la edad
materna al momento del embarazo, ya que esta es el principal factor de riesgo para desarrollar
Sindrome de Down. No obstante, en paises con mayor acceso a pruebas diagnésticas prenatales y
donde el aborto es legal, la tendencia de las tasas de incidencia es a la disminucion, ya que las
madres tienen la oportunidad de interrumpir el embarazo al realizar el diagnostico (3)

En Espafia, por ejemplo, se conocia una incidencia de 1.48 recién nacidos con sindrome
de Down por cada 1 000 recién nacidos vivos, tras la aprobacién legal del aborto en 1985, la
incidencia ha disminuido de manera constante, de manera que en el afio 2010 se registro una
incidencia de 0.64 por cada 1 000 recién nacidos vivos. Un comportamiento similar se ha
observado en Italia, Holanda, Hungria, Israel (3).

En contraste, en paises de américa Latina, se ha reportado un incremento en las tasas de
incidencia. El Estudio Colaboratitvo Latino Americano de Malformaciones Congénitas tiene
como objetivo detectar los factores de riesgo de malformaciones congénitas e incluye

informacidn de 9 paises de Sudameérica. Sus resultados nos muestran variabilidad en la
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incidencia entre cada pais, sin embargo, el promedio total de estos paises nos muestra una tasa
global al alza a través del tiempo, desde 1.88 por cada 1000 nacimientos en el periodo 1998 —
2005, hasta una taza de 1.46 nacimientos por cada 1 000 nacimientos en el periodo 1974 a 1979.
Los paises con mayores tasas fueron Chile (2.47%) y Argentina (2.01), mientras que los de
menores tasas fueron Uruguay (1.32%) y Ecuador (1.48%) (3).

En nuestro pais, el sindrome Down es el trastorno genético mas comun. En 2018, el
Instituto Nacional de Estadistica, Geografia e Informatica informé el nacimiento de 351 nifias y
338 nifios (689 en total) con sindrome de Down.

La organizacion “Registro y Vigilancia Epidemioldgica de Malformaciones Congenitas
en México”, en asociacion con la organizacion mundial de la salud retine programas de
vigilancia e investigacion de defectos congeénitos en distintos paises. En México, esta
organizacion cuenta con registros desde 1980 hasta 2014 que muestran gran variabilidad en la
incidencia de Sindrome Down a través del tiempo, con un pico maximo en el periodo 2002 a
2005 con una tasa de 14.18 por cada 10 000 habitantes, posteriormente se evidencia una
disminucion en la tasa hasta 11.52 en el periodo 2002 a 2005; Sin embargo, en el periodo 2007 a
2011 la tasa encontrd un incremento hasta 13.3 a pesar de una disminucion en la edad materna
desde el afio 1994.

En México existe un formato de registro de nacimientos que se extiende a la madre en el
momento mismo del nacimiento el cual certifica el hecho y otorga informacidn sobre los
antecedentes perinatales incluyendo diagndsticos pre y post natales basados en Clasificacion
Internacional de Enfermedades en su décima revision (CIE-10). En el afio 2014 se utilizé esta
informacidn en conjunto con el formato de muerte fetal para estimar la incidencia de sindrome

Down en la poblacién nacional de México entre los afios 2008 a 2011. Los resultados fueron los
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siguientes: Se encontrd una prevalencia de 3.73 por cada 10 000 nacimientos. EI numero total de
registros con diagndstico de Sindrome Down fue de 3 076 de los cuales 2 972 (96.6%) fueron
nacidos vivos y 104 (3.38%) fueron registros de muertes fetales. La distribucion por entidad
federativa mostré una mayor prevalencia por cada 10 000 nacimientos en los estados de
Aguascalientes (9.219), Colima (7.481) Querétaro (5.641), Guanajuato (5.464), mientras que los
estados con menor prevalencia fueron nuevo leon (1.587), Chiapas (1.834), Sonora (2.602) y
Estado de México (2.816). La ciudad de México obtuvo una prevalencia de 4.634 por cada 10
000 habitantes.(4)

El sindrome Down tiene una distribucion mundial no uniforme, las determinantes
principales de estos cambios son la edad materna al momento del embarazo, la accesibilidad a
métodos diagndsticos prenatales y el marco legal de cada area geografica en materia de aborto.
En nuestro pais, diversos estados han legislado el derecho de las mujeres a la interrupcion del
embarazo, por lo que es necesario continuar con vigilancia epidemioldgica para visualizar los
cambios poblacionales en los siguientes afios.

FACTORES DE RIESGO PARA SINDROME DOWN.

Se ha descrito la edad materna como factor de riesgo importante para el nacimiento de
una persona con sindrome Down con un incremento de la tasa de nacimientos directamente
proporcional a la edad materna encontrando 12.09 nacimientos por nada 10 000 nifios en el
grupo de madres de 35 a 39 afios, 37.41 nacimientos en el grupo de 40 a 44 afios y 43.59
nacimientos en el grupo de mayores de 45 afios

En nuestro pais, los registros de certificados de nacimiento y certificados de muerte fetal
en el periodo 2008 a 2011 mostro también una correlacion directa entre incidencia de sindrome

Down y la edad materna con una tasa por cada 10 000 nacimientos de 12.09 en el grupo de 35 a



12

39 anos, 37.41 en el grupo de 40 a 44 afios y 43.59 en edad materna mayor a 45 afios, lo cual
contrasta con la incidencia de 1.76 en el grupo de 15 a 19 afios (4).
ETIOLOGIA DEL SINDROME DOWN

Desde el afio 1956 se conoce el origen genético del Sindrome Down. Las caracteristicas
propias de este grupo etario son secundarias a una no disyuncion del cromosoma 21. Este error
durante la separacion de los cromosomas puede suceder en diferentes etapas de division celular.

En Colombia, se llevo a cabo un estudio en 50 familias con integrantes con sindrome
Down con el objetivo de encontrar la correlacion entre el fenotipo y cariotipo. Al construir
haplotipos familiares mediante el uso de cinco shorts tandem re-peats, pudieron identificar el
origen parental y el proceso durante el cual ocurri6 la no disyuncion del cromosoma 21. Los
resultados nos muestran que el cromosoma extra fue de origen materno en el 98% de los casos,
entre los cuales el 80% se originaron durante la meiosis | y el 20% durante la meiosis Il. Al
analizar caracteristicas individuales se encontrd que el cuello estrecho y corto fue mas frecuente
en las no disyunciones en MI, mientras que el paladar estrecho y corto tuvo origen en Ml (5).
CARACTERISTICAS CLINICAS DEL SINDROME DE DOWN.

Ya en 1866, John Langdon Down, se habia percatado de que existia un grupo de
pacientes con déficit cognitivo con caracteristicas fisicas en comun, mas tarde se encontro el
genotipo responsable de la expresion fenotipica de este grupo de pacientes. Identificar estas
caracteristicas fisicas siguen siendo el primer paso para el diagnéstico de Sindrome Down,
ademas ayudan al clinico a tomar decisiones sobre el manejo inicial de estos pacientes y la
necesidad de realizar tamizajes de las enfermedades que se encuentran estrechamente
relacionadas con este sindrome antes de confirmar el diagnéstico genético. Dentro de las

caracteristicas fisicas al nacimiento podemos encontrar: braquicefalia con leve microcefalia,
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orejas pequefias con hélix plegado y conducto auditivo externo estrecho, manchas de Brushfiel
en el caso de pacientes con ojos azules, epicanto, nariz pequefia con tabique nasal aplanado,
cavidad oral pequefia que conlleva a protrusion lingual. El cuello es corto con piel redundante
mas evidente en el periodo fetal y neonatal. Las manos suelen tener falanges y metacarpianos
disminuidos en longitud y surco palmar unico. Los genitales masculinos se caracterizan por
volumen testicular y tamafio del pene disminuido para la edad, la criptorquidia es relativamente
frecuente. En los pies es comun la clinodactilia e incremento de la distancia entre el primer y
segundo ortejo (signo de la sandalia) (6).

El sindrome Down esta relacionado con alteraciones en diversos 6rganos y sistemas que
deben tratarse de manera oportuna, por lo que es importante que el médico busque
intencionadamente las caracteristicas fisicas de este grupo de paciente y realice la sospecha
diagnostica desde el momento del nacimiento
DIAGNOSTICO DEL SINDROME DOWN

El diagndstico definitivo del sindrome Down se realiza al buscar el cariotipo especifico.
Aungue este método diagndstico esta cada vez mas disponible alrededor del mundo,
historicamente se ha utilizado el fenotipo para establecer la sospecha diagnoéstica, sobre todo en
paises en vias de desarrollo en los que el diagnéstico prenatal es menos frecuente.

Debido a que el Sindrome Down es la aneuploidia més frecuente y representa un déficit
cognitivo importante, se han buscado diversas técnicas para realizar el diagndstico de manera
prenatal; sin embargo, la positividad de una sola de estas técnicas no es suficiente para realizar el
diagndstico y tampoco estan exentas de resultados falsos positivos. Actualmente los laboratorios
usan softwares que calculan el riesgo de Sindrome Down mediante formulas matematicas que

tienen en cuenta factores de riesgo como la edad materna, mediciones ecocardiografias en primer
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y segundo trimestre y valores de marcadores en sangre materna. De acuerdo con los resultados
obtenidos, podemos clasificar el riesgo de Sindrome Down. Si el riesgo se encuentra > 1/250-
1/300 consideraremos un alto riesgo y se debe recomendar una técnica de diagnostico
invasiva.(7)

El cribado por ultrasonido destaca por tratarse de una técnica de bajo costo y gran
disponibilidad. El incremento del grosor de la translucencia nucal entre las semanas 11y 14 de
gestacion es el marcador mas usado para diagnostico de aneuploidias en el primer trimestre de
gestacion con una sensibilidad de 77% y falsos positivos en el 6% de los casos(8). De igual
manera, es recomendable realizar otra ecografia morfologica en la semana 20 de embarazo,
cualquier malformacion estructural en esta prueba sugiere la necesidad de realizar una técnica
invasiva de diagndstico.(7)

Los marcadores bioquimicos son proteinas detectadas en sangre materna, la alteracion en
su concentracion se asocia a sindrome Down. En el primer trimestre de embarazo podemos
encontrar una elevacion de la Fraccién 8 libre de la gonadotropina coridnica (fR-HCG) y una
disminucion de la Proteina plasmaética asociada al embarazo (PAPP-A); mientras que en el
segundo trimestre de embarazo podemos encontrar una disminucion de la Alfafetoproteina
(AFP) y estriol no conjugado (UE3) y un incremento de la (fB-HCG) y de la inhibina A.(7)

Los métodos invasivos de diagnostico permiten un estudio citogenético directo y nos
brindan informacion sobre el nimero de cromosomas y la existencia de aneuploidias. Al ser un
estudio invasivo existe un riesgo de pérdida del embarazo hasta del 2% dependiendo de la
experiencia y habilidad del médico que realiza el procedimiento, la edad gestacional y la técnica
empleada; es por eso que se recomiendan s6lo en casos de embarazos con riesgo alto de

Sindrome Down o alguna otra alteracion congénita (7)
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En el primer trimestre de embarazo se recomienda Biopsia de vellosidades coriales entre
la semana 11-13 de gestacion. El procedimiento consiste en la toma de biopsia placentaria a
través de un abordaje transabdominal para realizar una técnica directa y un cultivo de células
trofoblasticas. El resultado esta disponible en 48 y 72 horas para la técnica directa y se corrobora
posteriormente con el cultivo.(7)

Durante el segundo trimestre es posible realizar Amniocentesis transabdominal
preferentemente entre las semanas 16 a 18 de embarazo, esta técnica diagndstica tiene como
objetivo estudiar el cariotipo de amniocitos; células del liquido amniotico que representan la
economia somatica del feto. También pueden tomarse muestras de sangre de cordon umbilical o
fluidos fetales. Los resultados estan disponibles en 7 a 8 dias. (7)

SEGUIMIENTO DE LOS PACIENTES CON SINDROME DOWN.

Posterior al nacimiento, el médico pediatra debe realizar una exploracion fisica completa
del recién nacido. El reconocimiento de caracteristicas fenotipicas compatibles con Sindrome
Down debe orientar al clinico a realizar un plan de abordaje, diagnoéstico, terapéutico y de
seguimiento a largo plazo. Los informes a los padres sobre un posible diagnostico de Sindrome
Down deben otorgarse con cautela; Sin embargo, debe dejarse claro la necesidad de multiples
estudios y las posibles comorbilidades en el recién nacido.

Los cuidados post natales deben seguirse al igual que en los pacientes sin sospecha de
SD, incluyendo esquema de vacunacion y tamiz metabdlico, ocular, auditivo y cardioldgico; No
obstante, el seguimiento de los pacientes con diagnostico o sospecha de sindrome Down debe
estar orientados al diagnostico de las enfermedades mas cominmente relacionadas a este
sindrome, ya que la mayoria de ellas puede repercutir en el crecimiento, desarrollo, calidad de

vida y mortalidad. En contraste, un diagnostico y tratamiento oportuno, ha permitido el
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incremento de la esperanza de vida de los pacientes con sindrome Down, esto ha posibilitado la
progresion de enfermedades que no se encontraban en los pacientes con esperanza de vida mas
cortos. Ante esta situacion, es importante vigilar de manera rutinaria a este grupo etario y
abordarlos de manera preventiva. Es por eso que las guias de tratamiento de Sindrome Down
proponen intervenciones diagnosticas especificas, las cuales se resumen a continuacion:

Trastornos de la vision: Las alteraciones oculares se presentan hasta en 50% de los
pacientes con SD, el estrabismo puede estar presente hasta en el 47% de estos pacientes,
mientras que el nistagmo en 29% y las cataratas congénitas en un 7%. Es importante realizar la
busqueda de estas alteraciones por el impacto que puede generar una vision deficiente en el
desarrollo cognitivo y psicosocial de los nifios. (9)

Trastornos auditivos: Al igual que los nifios no sindromaticos, los pacientes con sindrome
Down se les debe realizar tamiz auditivo por la importancia de la audicion para el desarrollo del
lenguaje; Sin embargo, en estos pacientes se debe realizar una evaluacion regular ya que es
comun la pérdida de audicion y problemas otoldgicos en estos pacientes. La hipoplasia media de
la cara es un rasgo usual en Sindrome Down e implica alteraciones anatomicas de la trompa de
Eustaquio y nasofaringe generando enfermedad crénica de oido medio. (9)

Trastornos Gastrointestinales: Las malformaciones del tracto intestinal son mas
frecuentes en pacientes con Sindrome Down que en el resto de la poblacién, por lo que se debe
sospechar en ellas en casos de paciente con problemas de deglucién o transito intestinal, entre las
malformaciones mas frecuentes se encuentran: Atresia esofagica, fistula traqueoesofagica, arteria
subclavia derecha aberrante con anillo vascular, estenosis pildrica, estenosis o atresia duodenal y
estenosis o atresia anal. Ademas, se debe realizar un cribado para enfermedad celiaca con

tipificacion de anticuerpos de leucocitos humanos HLA-DQ2 y HLA-DQ8 séricos o bucales,



puesto que la enfermedad celiaca es 10 veces mas frecuente en pacientes con Sindrome Down,
presentandose entre el 5-7% de este grupo de pacientes.(9).

Trastornos Cardiovasculares: Los defectos cardiacos congenitos en pacientes con
Sindrome Down tienen una prevalencia de 44 a 58% a nivel mundial, siendo los defectos
septales auriculoventriculares y ventriculares las patologias mas frecuentes. Debe realizarse

tamiz cardiologico a las 24 horas a partir del nacimiento y un ecocardiograma tan pronto como
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sea posible, debido a que no todas las malformaciones cardiacas van a generar alteraciones en la

exploracion fisica. (9). En pacientes con Sindrome Down se ha descrito una relacion directa entre

hipertensién arterial pulmonar y la apnea obstructiva del suefio(10), la cual se suma al riesgo
independiente de hipertension pulmonar propio de los nifios con sindrome Down, por lo que el
tratamiento adecuado de AOS es fundamental en este grupo de pacientes.

Trastornos enddcrinos: Las alteraciones en la produccion de hormonas tiroideas se han

reportado hasta en un 40% en pediatricos con Sindrome Down, cifra que incrementa con la edad

hasta el 54%, por lo que se recomienda evaluar la funcion tiroidea al nacimiento y de manera
frecuente. Una funcion tiroidea normal en la primera década de vida disminuye el riesgo de
disfuncion en los siguientes afios de vida. Las alteraciones més frecuentes son hipotiroidismo
congénito en 1.8 a 3.6%, tiroiditis autoinmune de Hashimoto de 0.3 a 1.4% y el hipotiroidismo
compensado de 25.3 a 32.9%. Se ha demostrado gue, en este grupo poblacional, la distribucién
gaussiana de los valores de tiroxina y TSH se encuentra desplazada hacia la izquierda, lo que
implica una disminucion de la accion de las hormonas tiroideas y por lo tanto, enlentecimiento

del metabolismo.(9)
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OBESIDAD Y SINDROME DOWN.
La obesidad es una enfermedad compleja, cronica y multifactorial caracterizada por un

incremento de la grasa corporal, debido a una falta de equilibrio entre el gasto caldrico y la
ingesta energética, el cual tiene un origen multifactorial y desencadena un estado inflamatorio
cronico. Actualmente es uno de los principales problemas de salud pablica a nivel mundial por
su alta prevalencia y las multiples complicaciones relacionadas a esta enfermedad que crean un
elevado costo en salud.(11).

En México, la Encuesta Nacional de Salud y Nutricion (ENSANUT) reporto que la
obesidad inicia dentro de los 5 primeros afios de vida en un 7 a 8%. Ademas, reporto que la
incidencia de sobrepeso aumento a 37.3% entre los nifios de 5 a 11 afios, lo que simboliza un
incremento de 7% en los Gltimos 8 afios, mientras que en el grupo etario de 12 a 19 afios
incremento hasta una prevalencia de 41.1% en el mismo periodo de tiempo, lo que significa un
incremento de 24% (12).

Al igual que los pacientes no sindromaticos, los nifios mexicanos que viven con
Sindrome Down, estan expuestos a los factores de riesgo sociales que incrementan la obesidad
infantil secundarios a la tendencia hacia un estilo de vida occidental, esto implica un incremento
del consumo de comida procesada rica en grasas y carbohidratos de absorcion rapida y un
consumo reducido de frutas y verduras, ademas de una vida mas sedentaria incrementada del
tiempo frente a pantallas. No obstante, los nifios con sindrome Down tienen un riesgo
incrementado de sufrir obesidad en comparacion con el resto de la poblacion, ya que en ellos se
agregan diversos factores genéticos, anatomicos, endocrinoldgicos, conductuales y sociales que
los predisponen al desequilibrio entre consumo y metabolismo de calorias. (12,13).

En el afio 1994 Luke A.y colaboradores demostraron una disminucion de la tasa

metabdlica en reposo en pacientes con sindrome Down y que, a causa de ello, podian tener una



19

participacion importante en la obesidad en estos sujetos (14). La disfuncion tiroidea antes
descrita podria estar implicada en estos hallazgos. La hipotonia caracteristica del Sindrome
Down es un factor en contra de los habitos de actividad fisica al disminuir la tolerancia al
ejercicio (13). El entorno social también incide sobre los habitos de actividad fisica de estos
sujetos; Algunos estudios han encontrado que los pacientes con deterioro cognitivo no reciben el
adecuado estimulo para realizar actividad fisica debido a una percepcion social erronea sobre su
capacidad para realizar deporte. (15). La suma de estos factores culmina en un incremento en el
indice de masa corporal en las personas con trisomia 21.

Trastornos respiratorios del suefio: Presentes hasta en el 50% de los pacientes con
Sindrome Down debido a multiples alteraciones anatémicas y funcionales que fungen como
factores de riesgo y que se mencionan en detalle méas adelante en este escrito. La apnea
obstructiva del suefio es por mucho la patologia del suefio mas comun en esta poblacién, Sin
embargo, la clinica de estos pacientes no se relaciona con la presencia o ausencia de la
enfermedad ni con la gravedad de esta por lo que se recomienda realizar polisomnografia basal a
todos los nifios entre los 3y 4 afios de edad con Sindrome Down.(16).

El sindrome Down esta relacionado con alteraciones en diversos 6rganos y sistemas, por
lo que es importante que el médico busque intencionadamente las caracteristicas fisicas de este
grupo de paciente y realice la sospecha diagnostica desde el momento del nacimiento con el fin

de realizar tamizajes y pruebas diagnosticas de las principales enfermedades relacionadas a él.
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LA IMPORTANCIA DEL SUENO EN EL NINO.
El suefio es especialmente importante durante la edad pediétrica, puesto que, en este

lapso se llevan a cabo procesos necesarios para el correcto crecimiento y desarrollo del individuo
como lo son la secrecién de la hormona del crecimiento, desintoxicacion de amiloides y proteina
TAU (asociado a la enfermedad de Alzheimer) y la consolidacion de la memoria inmunologica.
En los recién nacidos y prematuros la regulacion del ciclo suefio-vigilia esta controlada por la
necesidad de alimentacidn, durante esta etapa un individuo pasa de 16 a 18 horas del dia en
suefio por lo que los estimulos necesarios para el desarrollo neurolégico no se crean durante la
vigilia, en lugar de eso, los mecanismos que producen el suefio REM en tronco encefalico
estimulan, de manera ascendente, la corteza cerebral anterior. Mas tarde en la vida, las memorias
y el aprendizaje obtenidas en vigilia se almacenan en el hipocampo y es durante el suefio que se
seleccionan, reactivan y redistribuyen a la neocorteza donde son procesados; este proceso es
necesario para la asociacion de memorias nuevas con preexistentes y facilita las ideas creativas.
En consecuencia, la privacion del suefio disminuye la capacidad del nifio de innovar y ser
creativo. (17,18).

Los procesos de aprendizaje en la infancia integran sinapsis neuronales durante la vigilia.
Durante el suefio, estas sinapsis sufren modificaciones, conservando las sinapsis con vias de
sefializacion necesarias para la supervivencia y eliminando el resto. A este fendmeno se le
denomina “poda neuronal”. Un suefio deficiente mantendra sinapsis innecesarias disminuyendo
la capacidad del cerebro de realizar nuevas sinapsis y se ha asociado a deterioro de la capacidad
de toma de decisiones. La regulacién de emociones se lleva a cabo durante el suefio REM en la
corteza prefrontal, por lo que se ha asociado la actitud impulsiva con la privacion del suefio.

(17,18).
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APNEA OBSTRUCTIVA DEL SUENO.
De acuerdo con la Academia Americana del Suefio, la apnea obstructiva del suefio se

caracteriza por episodios de obstruccion parcial o completa de flujo de aire en la via respiratoria
superior que ocurre solo durante el suefio, como consecuencia, puede ocurrir una disminucion de
la presion arterial de oxigeno y por lo tanto la saturacion de hemoglobina en la sangre causando

microdespertares (19).

La via aérea superior, ademas de ser un conducto para la ventilacion, comparte funciones
con el sistema digestivo para la deglucion y es parte fundamental para la fonacion, por lo tanto.
Durante la deglucion, los musculos faringeos desplazan el alimento con movimientos activos, en
la fonacion se necesitan cambios en la longitud de la faringe para diversificar los sonidos,
mientras que en la respiracion requiere una estructura rigida; Por consiguiente, es necesaria una
estructura flexible y moldeable para coordinar estas 3 funciones resultando también en una
estructura colapsable (20)

Los masculos que componen la anatomia de faringe son, en gran medida, responsables de
mantener la estructura cilindrica y evitar el colapso, funcién que se encuentra preservada durante
la vigilia; Sin embargo, durante el suefio el tono muscular laringeo disminuye, predisponiendo a
la via aérea superior a la obstruccion. (20)

El modelo de resistencia propuesto por Starling nos permite explicar el mecanismo de
cierre de la via aérea durante el suefio. Este modelo consiste en usar como analogo de la via
aérea un tubo rigido, con una parte central colapsable. De este modo podemos imaginar a la nariz
como la parte rigida proximal del tubo, la faringe como la parte intermedia colapsable y la
traquea como la parte rigida distal (Figura A). La permeabilidad de la via aérea en el segmento
no rigido depende del equilibrio entre fuerzas que tienen al colapso (La presion negativa que

ejerce el diafragma con cada inspiracién y la presion que ejerce el tejido adiposo circundante del
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cuello) y fuerzas que tienden a la expansion (EI tono muscular de los musculos dilatadores de la
faringe, principalmente el geniogloso). La diferencia entre estas dos fuerzas se conoce como
“Presion transmural” y determina el diametro de la via aérea. En casos en que las fuerzas de
colapso superen a las fuerzas expansoras se producird un colapso y por lo tanto una disminucion
del flujo aéreo. La presion a la cual se alcanza el colapso la llamaremos presion critica.

Figura 1.

Modelo Resistivo de Starling.

Nariz | Segmento Colapsable Tréquea

Notese como el segmento central de la via aérea es colapsable y puede obstruir el flujo de aire a
través de si, en casos de que las fuerzas de colapsabilidad superen las fuerzas de expansion de la
via aérea.

lain C. Gleadhill, realizé un estudio en el que participaron roncadores asintomaticos,
pacientes con hipopnea y apnea obstructiva a los que se les realiz6 una polisomnografia y al
mismo tiempo se midio la presion critica a través de un mandmetro conectado a una fuente
presion positiva variable. Los resultados arrojaron que la presion critica es un determinante
importante de la colapsabilidad de la via aérea superior, de manera que una presion critica mas
alta sugiere mayor colapsabilidad y se relaciona con pacientes con apnea obstructiva grave. A su

vez, una presion critica mas negativa indica menor colapsabilidad, situacién que se relacioné a

pacientes roncadores que no presentaban apnea o hipopneas. Este estudio reafirma que la
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obstruccion de las vias respiratorias tiene varios espectros de gravedad, en donde el ronquido sin
disminucion de flujo de aire nos traduce una ligera reduccién del calibre de la via aérea y la
obstruccion total lleva al paciente a apneas. (21)

Ademas de las presiones que median la presion transmural antes descrito, cualquier
alteracion que comprometa la estructura de la via aérea o el adecuado funcionamiento de los
musculos dilatadores de la faringe podria predisponer al colapso. A nivel de la nasofaringe, la
hipertrofia adenoidea es un mecanismo frecuente de colapso en la edad pediatrica al igual que las
malformaciones craneofaciales como es el caso de los pacientes con Pierre Robin y Sindrome
Down. En la orofaringe, la pared faringea lateral y el paladar blando carecen de una estructura
rigida que evite el colapso. Por otro lado, en la hipofaringe la base de la lengua puede provocar
obstruccion de la via aérea al desplazarse hacia posterior a pacientes con respiracion oral o en
pacientes obesos con incremento de tejido adiposo en esta area. Como mecanismo protector se
encuentra el tono de los masculos expansores de la via aérea, principalmente el geniogloso.
Durante el suefio, el tono muscular disminuye de manera fisioldgica, no obstante, este fenémeno
no es suficiente para disminuir el flujo de aire. En pacientes con factores que comprometen la
funcién muscular como miopatias, lesiones neurales o algunos farmacos produciran apneas
obstructivas.(20,22-24).

La disminucidn del flujo de aire a través de la via aérea trae consigo hipoxemia e
hipercapnia, los cuales son captados por los quimiorreceptores centrales sensibles a la
hipercapnia y quimiorreceptores periféricos sensibles a hipoxemia; En respuesta, estos envian
sefiales al centro respiratorio para incrementar el esfuerzo respiratorio. En ocasiones este

estimulo no es suficiente para incrementar el tono muscular de la via aérea superior y es
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necesario que la corteza cerebral inicie un impulso hacia estos musculos. Cuando eso ocurre, el
ciclo de suefio se ve interrumpido impidiendo que el paciente obtenga un suefio reparador (25)
APNEA OBSTRUCTIVA DEL SUENO EN EL PACIENTE PEDIATRICO.

Se denomina apnea obstructiva del suefio pediatrico a los episodios repetidos de
obstruccion total o parcial de flujo de aire en la via respiratoria superior durante el suefio que
desencadenan una alteracion en el intercambio gaseoso y micro despertares que alteran la
arquitectura y eficiencia del suefio. Aunque comparte ciertos rasgos de similitud con la apnea del
suefio del adulto, los nifios tienen caracteristicas fisiologicas y anatdmicas que permiten definir
distintos fenotipos de la enfermedad, cada uno de ellos con etiologia y tratamiento distintos;
Ademas, debemos tomar en cuenta que las complicaciones resultantes de la ausencia de

tratamiento o un tratamiento inadecuado repercutiran en el crecimiento y desarrollo del nifio.(19)

ETIOLOGIA DE LA APNEA OBSTRUCTIVA DEL SUENO EN PEDIATRIA Y
TRATAMIENTO DIRIGIDO.

El origen etiolégico de la apnea obstructiva del suefio de la infancia es multifactorial. Se
han estudiado diversos mecanismos o factores de riesgo que fomentan la colapsabilidad de la via
aérea. Distinguir el mecanismo causal de la apnea del suefio es Util en la edad pediatrica debido a
que el tratamiento debe ser dirigido a resolver la génesis de la enfermedad. Por supuesto, no
debemos olvidar que en un mismo paciente pueden coexistir diferentes mecanismos etiol6gicos.
(26,27)

El factor de riesgo mas importante es la hipertrofia de tejido linfoide en la via aérea
superior. El crecimiento de amigdalas y adenoides a la edad de 2 a 8 afios es mayor que en el
resto de la vida de una persona, lo que genera una un incremento de la incidencia de apnea del
suefio como consecuencia de un obstaculo anatémico al flujo de aire. La adenoamigdalectomia

se encuentra entre las primeras lineas de tratamiento en pacientes con hipertrofia adenoidea y
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amigdalina, en nifios sin otras comorbilidades esta terapia tiene una tasa de éxito reportada hasta
de 80% (28).

La accion de los musculos faringeos en la apertura de la via aérea superior compensa esta
obstruccion en vigilia, pero, en algunos casos, este mecanismo protector falla produciendo apnea
0 hipopnea. La integridad de este sistema compensatorio juega un rol importante en la génesis de
la enfermedad, esto puede explicar que no todos los pacientes con hipertrofia amigdalina
desarrollan apnea del suefio y que, posterior al retiro quirdrgico del tejido linfoide
aproximadamente el 10 al 15% de los nifios presentan apnea del suefio residual. Ademas, no se
ha encontrado una relacién directa entre el tamafio del tejido linfoide y la gravedad de la apnea
del suefio. (20,27)

Otra causa de obstruccion de la via respiratoria superior son las malformaciones
craneofaciales. La estructura dsea facial otorga sostén a las estructuras musculares y
aponeuroticas de la via aérea superior, de modo gue, alteraciones en el tamafio, posicion y
geometria del macizo facial modificaran el didmetro y permeabilidad de la via aérea generando
repercusiones en la ventilacion principalmente en el periodo de suefio. Las fisuras faciales son
las malformaciones mas comunes, algunas de ellas conducen a la ausencia del anillo de
suspension del velo del paladar a la linea media, lo que resulta en un desplazamiento de la base
de la lengua hacia la pared posterior de la faringe ocasionando apnea del suefio. Las
malformaciones faciales con hipoplasia mandibular y retrognatia causan un desplazamiento de
las inserciones musculares hacia posterior generando colapso. Este mecanismo se encuentra en el
sindrome Pierre Robin por glosoptosis, retronaria y fisura velo palatina y en el sindrome de
Treacher Collins por hipoplasia de huesos cigomaticos y retrognatismo importante. En estos

sindromes, la obstruccion de la via aérea en los recién nacidos puede ser tan severa que amerite
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intubacidn para proteger la via aérea. Las deformidades craneofaciales son un defecto en el
desarrollo de las estructuras 0seas, la respiracion, succion y posicion lingual son estimulos para
el desarrollo maxilar y mandibular. Los respiradores orales mantienen una posicion de la lengua
descendente para mantener la ventilacién provocando un maxilar pequefio y retraido con
incremento en el crecimiento vertical caracteristico en la exploracion fisica. El tratamiento de las
malformaciones craneofaciales siempre es quirtrgico con técnicas como la distraccion
osteogénica mandibular y la veloplastia, mientras que en las deformidades craneofaciales se
pueden usar planos de reposicionamiento mandibular de acrilico para protruir la mandibula o
corregir en forma quirudrgica con cirugia ortognatica que corrige la posicion de los maxilares
mediante osteotomias.(27,29,30)

Hasta ahora se han abordado mecanismos que producen una obstruccion mecéanica e la
via aérea, los cuales explican parcialmente la fisiopatologia de la enfermedad. El hecho de que la
disminucion del flujo de aire se lleve a cabo durante el suefio, cuando el tono muscular de la via
respiratoria disminuye, sugiere que los factores neuromotores son relevantes para la
manifestacion de la apnea del suefio. Las alteraciones en el tono muscular de la via aérea abarcan
disfuncion del sistema nervioso central generador del impulso ventilatorio, de las vias de
conduccion, de la sensibilidad de la via aérea superior y los reflejos de la via aérea superior y
miopatias.(20)

La obesidad es un factor de riesgo importante para apnea del suefio en adultos; No
obstante, en los Gltimos afios el indice de obesidad en nifios ha crecido de manera significativa y
ha cobreado relevancia en la fisiopatologia de la apnea del suefio en pediatria. La obesidad es un
predictor de apnea residual posterior a adrenalectomia, ya que se ha reportado hasta 50% de

persistencia de apneas en pacientes obesos comparado con 15% de los pacientes sin obesidad.
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Los mecanismos que explican la relacion obesidad y apnea del suefio tienen que ver con el
incremento la presion extraluminal de la via respiratoria y con un incremento en la carga
mecanica de los musculos respiratorios por adiposidad excesiva en la caja toracica, lo que

conlleva a un volumen tidal y volumen residual disminuidos. (31,32)

PERFIL CLINICO DE LOS PACIENTES PEDIATRICOS CON APNEA OBSTRUCTIVA DEL
SUENO.

La expresion clinica de la apnea obstructiva del suefio en pediatria es distinta a la del
adulto, es necesaria la busqueda intencionada de signos y sintomas La historia clinica ha
mostrado un valor predictivo positivo hasta del 65% por lo que es una herramienta necesaria para
seleccionar a los pacientes que ameritan un estudio de suefio. Los sintomas que orientan hacia la
apnea del suefio se dividen en diurnos y nocturnos. El ronquido es el sintoma nocturno habitual
de la apnea del suefio, a pesar de ello, tiene poca sensibilidad para el diagndstico, esta presentes
en el 3 a 15% de la poblacién infantil general y son mas frecuentes entre los 3 y 6 afios. Otros
sintomas nocturnos expresados por los cuidadores principales son: apneas presenciadas, rudeza
respiratoria, suefio inquieto y enuresis, ademas la apnea del suefio esta relacionada con algunas
parasomnias como pesadillas, terrores nocturnos y sonambulismo. Los sintomas diurnos abarcan
trastornos del comportamiento y neurocognitivos, inestabilidad del estado de &nimo y menos
frecuente somnolencia excesiva diurna.

DIAGNOSTICO DE LA APNEA OBSTRUCTIVA DEL SUENO EN PEDIATRIA.

De acuerdo con la Academia Americana del Suefio, el diagnéstico de apnea del suefio en
pacientes pediatricos debe cumplir al menos 1 criterio clinicos y al menos 1 criterio
polisomnograficos. Los criterios clinicos incluyen la presencia de al menos 1 sintoma
concordante con la enfermedad que abarcan sintomas nocturnos como ronquido, respiracion ruda

0 laboriosa y apneas presenciadas o sintomas diurnos como somnolencia, hiperactividad,
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problemas de conducta o aprendizaje; Mientras que los criterios polisomnogréaficos abarcan:
Presencia de 1 o mas apnea obstructiva 0 mixta o hipopnea por hora de suefio o presencia de
hipoventilacién durante el suefio en conjunto con al menos un sintoma clinico nocturno (19).

Se debe tener en consideracion la definiciones polisomnografia de apnea (Pausa en la
respiracion por un periodo de tiempo igual o mayor a la duracién de 2 respiraciones espontaneas
del mismo paciente), hipopnea (disminucion del flujo de aire de al menos 30% del flujo basal
acompariado de desaturacion mayor al 3% de la saturacion basal o despertares relacionados al
esfuerzo respiratorio), Hipoventilacion (incremento de la presion arterial de CO2 mayor a 50
mmHg por mas del 25% del tiempo total de suefio) (19).

TRATAMIENTO CON PRESION POSITIVA

El tratamiento de la apnea del suefio en pacientes pediatricos debe ser dirigida a la
etiologia de la enfermedad, en el origen obstructivo por hipertrofia de tejido La terapia con
presion positiva continua en la via aérea (CPAP) es una terapia adecuada en la apnea obstructiva
del suefio en pacientes que rechazaron la adenoamigdalectomia, no fueron candidatos a ella o
persisten con apnea residual posterior al tratamiento quirtrgico (30).

El principio de accion del CPAP en la apnea del suefio consiste en introducir aire
presurizado en la via aérea a través de interfases nasales u oronasales con el fin de incrementar la
presion intraluminal hasta el punto en que supere la presion critica de cierre(33).

En 2018, Del Rosso y colaboradores realiz6 una revision retrospectiva en la que incluy6
pacientes pediatricos entre 7 y 17 afios con apnea obstructiva del suefio y observo que los
pacientes con apnea del suefio y apnea de suefio mas obesidad tenian una elevacion de la presion
arterial sistolica en comparacion con el grupo sin apnea del suefio, ademas encontraron que la

cifras de tension arterial disminuyeron posterior a 6 meses de tratamiento con terapia con
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CPAP.(34) En el afio 2023 la académia americana de otorrinolaringologia y cirugia de cabeza 'y
cuello recomendaron el uso de CPAP en pacientes con persistencia de sintomas posterior a
adenelectomia, ademas de proponerlo como una terapia adecuada en pacientes con obesidad en
proceso de disminucion de peso o pacientes con malformaciones craneofaciales en espera de
tratamiento quirdrgico. Aunque estas recomendaciones fueron un consenso de expertos, la
terapia con CPAP ha cobrado relevancia y buenos resultados hasta ahora en el tratamiento de
este tipo de pacientes.(35).

Este tratamiento no es curativo, si no que ofrece una proteccién contra la hipoxemia
durante el tiempo de uso en el suefio y por lo tanto las complicaciones sobre el crecimiento,
desarrollo y otras comorbilidades en nifios. Por lo tanto. En consecuencia un uso y apego
adecuado a esta terapia es fundamental para obtener beneficios. Un estudio realizado en Bogota
Colombia evalu6é mediante una encuesta telefonica a 1 501 pacientes con apnea del suefio y uso
de CPAP encontrando una adherencia a tratamiento a terapia con presion positiva de 58% y un
41.7% de control de sintomas. Los factores que mas influyeron en el apego fueron el nivel de
informacidn sobre la funcién del CPAP y la dificultad para dormir con la mascarilla (36)

Otros tratamientos como el esteroide intranasal y montelukast han presentado buenos
resultados en pacientes con persistencia de apnea leve posterior a adenelectomia al reducir la
resistencia nasal al flujo de aire. Sin embargo, no se ha dilucidado si existe un beneficio de estos

farmacos en la apnea moderada o grave aln en pacientes asintomaticos (35)
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COMPLICACIONES DE LA APNEA DEL SUENO EN PEDIATRIA.
Una ausencia de tratamiento o un tratamiento inadecuado en los pacientes pediatricos con

apnea obstructiva del suefio trae consigo secuelas negativas en distintas esferas. Los trastornos
neurocognitivos y de comportamiento son quiza las mas estudiadas por su repercusion a largo
plazo y la afectacidn en el potencial y calidad de vida de los pacientes. Se ha establecido una
relacion de apnea del suefio con el déficit de atencidn e hiperactividad, alteraciones en la
memoria Yy funcidn ejecutiva. Los procesos por los cuales se genera estas alteraciones cognitivas
aun no estan bien dilucidados; Sin embargo, la funcién del suefio en el desarrollo cerebral de los
nifios, explicado en el apartado de “LA IMPORTANCIA DEL SUENO EN EL NINO” en este

manuscrito, pueden ayudarnos a entender un poco mas estas complicaciones (37).

APNEA DEL SUENO EN PACIENTES CON SINDROME DOWN.
Los pacientes con Sindrome de Down tienen caracteristicas anatdmicas y funcionales que

les confieren mayor riesgo de padecer apnea obstructiva del suefio. Se ha descrito que la apnea
obstructiva del suefio con un indice de Apnea Hipopnea >1 afecta entre 69 y 76% de los nifios
con sindrome de Down, de los cuales el 50% son clasificados como AOS moderada a grave (38).
En mayo de 2024, se realiz6 un metaanalisis para estimar la prevalencia de la apnea obstructiva
del suefio en pacientes con sindrome Down, se introdujeron 21 articulos de 10 paises distintos
encontrando una prevalencia de 69% considerando diagnostico con IAH mayor a 1 y de 50% con
diagndstico de IAH igual o mayor a cinco. (39) En nuestro pais no se cuenta con estadisticas que
estimen la prevalencia de apnea del suefio en pacientes con Sindrome Down.

El fenotipo de los pacientes con Sindrome Down les confiere un riesgo incrementado a
desarrollar apnea del suefio, ya que en él, se encuentran factores de riesgo para la obstruccion de

la via aérea como lo son hipoplasia facial y mandibular, via nasal estrecha, micrognatia, paladar
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y faringe estrechos, hipertrofia adeno-amigdalina, estenosis traqueal y subglotica, faringomalacia
y malacia de la via aérea central, macroglosia y glosoptisis, ademas de factores de riesgo que
afectan la tonicidad protectora de la via aérea superior como hipotonia faringea, longitud
anteroposterior de la nasofaringe y orofaringe disminuidas, hipotonia generalizada y tendencia a
la obesidad (40).

Los datos clinicos de apnea obstructiva del suefio en pacientes pediatricos con sindrome
Down pueden ser dificiles de detectar, la alteracion cognitiva en estos pacientes suele enmascarar
las complicaciones en conducta propias de los pacientes con apnea del suefio. En el afio 2006
Sally R. Shott realizd un estudio de cohorte prospectivo buscaron la incidencia de apnea del
suefio en pacientes con sindrome Down en una clinica de referencia. Se realizaron
polisomnografias a 56 pacientes y los resultados se compararon con los datos clinicos detectados
por los padres. Encontraron que la prevalencia en estos pacientes fue de 57%; Sin embargo, el
69% de los padres no habia detectado sintomas de enfermedades respiratorias durante el suefio
(41). Debido a lo anterior, la academia americana de pediatria recomienda realizar
polisomnografia a todos los pacientes con Sindrome Down a la edad de 4 afios a pesar de la
ausencia de sintomas.

La complejidad de la etiologia de la apnea del suefio en estos pacientes a causa de la
combinacion de factores de riesgo dificulta el tratamiento dirigido. Aunque la adenelectomia
también es la primera linea de tratamiento en esta poblacion, la tasa de resolucion es menor,
variando entre el 12 y 48% comparada al 80% de la poblacion no sindromaética. Lo anterior,
debido a los maltiples factores de contribuyen a la obstruccién de la via aérea (42). Las opciones
de tratamiento de la apnea residual incluyen segundas lineas de tratamiento quirdrgico y el uso

de CPAP
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David G. y Colaboradores realizaron una revision retrospectiva en 75 pacientes entre 0.51
a 16.6 afios con Sindrome Down y diagndstico previo de apnea del suefio que habian sido
sometidos a adenelectomia. Se compararon los resultados de las polisomnografias pre y post
operatorias encontrando una tasa de resolucion de la enfermedad de 12% tomando en cuenta un
punto de corte de IAH de 1y una tasa de 21% para un punto de corte de 2 eventos por hora. Se
encontré una mejoria en la saturacion de oxigeno durante el suefio y la hipoventilacion posterior
a la adenelectomia; Sin embargo, el 48% de los pacientes continud con apnea obstructiva del
suefio residual (37).

En pacientes pediatricos con ausencia de tratamiento de AOS se han reportado diversas
complicaciones cognitivas y conductuales como bajo rendimiento escolar, trastorno por déficit
de atencion e hiperactividad, falta de atencion y concentracion, y comportamiento agresivo(43).
En pacientes con Sindrome Down se ha descrito una relacion directa entre hipertension arterial
pulmonar y la apnea obstructiva del suefio(10), la cual se suma al riesgo independiente de
hipertensién pulmonar propio de los nifios con sindrome Down, por lo que el tratamiento
adecuado de AOS es fundamental en este grupo de pacientes. Ademas del incremento de la
morbilidad en los pacientes sin un tratamiento adecuado, las estimaciones econémicas en salud
calculan que los pacientes sin tratamiento generan un costo entre 2 700 y 5 200 do6lares mas que

los pacientes tratados con CPAP (44)

TRATAMIENTO DE APNEA DEL SUENO RESIDUAL EN PACIENTES CON SINDROME
DOWN.

En pacientes con sindrome Down y fracaso a la adenelectomia como primera linea de
tratamiento se deben considerar terapias médicas como esteroide nasal, pérdida de peso y
agonistas de leucotrienos, tomando en cuenta que su eficacia s6lo se ha demostrado en apneas

del suefio leve. Los tratamientos quirargicos para la correccion de otros sitios de obstruccion no
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han sido estudiados lo suficiente para realizar una recomendacion en pacientes con sindrome
Down. Sin embargo, las alteraciones en la via aérea de estos pacientes son multiples y su
correccion llevaria necesitaria maltiples intervenciones. (45)

La terapia con presion positiva en la via aérea es una opcion de tratamiento no invasiva
que ha demostrado efectividad en el tratamiento y prevencién de secuelas. No obstante, el apego
a esta terapia en poblacidn pediatrica no es una tarea facil para los cuidadores y trabajadores de
la salud y en el caso particular de pacientes con alteraciones cognitivas es un desafio ain mayor

(45) (46).

APEGO A TRATAMIENTO CON PRESION POSITIVA EN LOS PACIENTES CON
SINDROME DOWN Y APNEA OBSTRUCTIVA DEL SUENO.

Aunque la terapia con CPAP ha demostrado ser una terapia eficiente para la disminucién
de sintomas y complicaciones en pacientes pediatricos, se disponen de pocos datos que evallen
la adherencia al tratamiento en pacientes con sindrome Down.

Jasneek Chawla realiz6 una revision retrospectiva de 25 nifios con Sindrome Down en
terapia con CPAP. Reportadon una edad media de inicio de 8.4 afios y un IAH medio de 23 (2.5-
51.2/h). Sus resultados arrojaron un apego adecuado mayor a 4 horas por noche en el 54.1% de
su poblacién.(47)

No encontramos otros articulos que evallen el apego a tratamiento con CPAP en nifios
con Sindrome Down. Durante el congreso internacional de la European Respiratory Society se
presentaron dos trabajos de investigacion que evaluaron datos similares; Sin embargo, no se
dispone de una publicacion en texto. Los trabajos fueron los siguientes:

e [ Vanholder del Hospital Universtario de Bélgica. Realizé una revision retrospectiva de la

historia clinica de 39 nifios con Sindrome Down y apnea del suefio con uso de CPAP.
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Reportaron un éxito global de la terapia del 79.5% con una media de uso por noche de 7
horas (5.48-8.11) (48)

Palm realiz6 un estudio en longitudinal de base poblacional en 56 pacientes con
Sindrome Down de todas las edades en tratamiento con CPAP. Compard a cada paciente
con 5 controles no sindromaticos. Reportd un tiempo de uso en horas por noche de 5.6
+/-2.4 en pacientes con SD, frente a 5,5 + 2,0 horas en pacientes no sindromaticos con
una diferencia no significativa (p = 0,77). El uso mayor a 4 horas por noche en pacientes
con SD fue de 62% en comparacion con 65% de paciente sin SD. Este estudio encontro
una adherencia muy parecida entre pacientes con y sin sindrome Down, sin embargo,

debemos tomar en cuenta que no fue exclusivo de pacientes pediatricos. (49)
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

En la actualidad, el sindrome de Down en nuestro pais es el trastorno genético mas
comun, estos pacientes tienen mayor riesgo de desarrollar Apnea Obstructiva del suefio debido a
sus caracteristicas fisioldgicas y anatdmicas. Se estima una prevalencia de AOS de 69 a 73% en
esta poblacién, del mismo modo se ha reportado una mayor prevalencia de Apnea Obstructiva
del Suefio Residual, es decir, presencia de esta patologia en pacientes con sindrome Down
posterior a la primera linea de tratamiento quirdrgico en comparacion con nifios no sindromicos,
por lo que un porcentaje alto de paciente requeriran tratamiento con equipo de presién positiva
durante el suefio. Es necesario un adecuado apego al tratamiento con estos dispositivos para
disminuir las complicaciones de la Apnea Obstructiva del Suefio. Sin embargo, se han reportado
dificultades en el apego de estos pacientes por las caracteristicas cognitivas y fisicas propias de
esta poblacion.

No existen estudios que valoren el apego a tratamiento con CPAP en pacientes con apnea
obstructiva del suefio y sindrome Down a pesar de que existe evidencia de incremento de la

morbilidad cardiovascular en estos pacientes.

PREGUNTA DE INVESTIGACION.
¢Cudl es el apego a dispositivos de presion positiva durante el suefio en la poblacion

pediatrica con Sindrome de Down y trastornos respiratorios de suefio en una clinica de trastornos

del dormir de un centro de concentracidn nacional?

JUSTIFICACION.
Los nifios con sindrome Down tienen caracteristicas fisicas y fisiologicas que

incrementan el riesgo de padecer Apnea Obstructiva del Suefio y mayor riesgo de Apnea
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Residual posterior a tratamiento inicial con amigdoadenelectomia por lo que la terapia con CPAP
ha cobrado relevancia en esta poblacion.

Se ha descrito la dificultad al apego a esta terapia en pacientes con neurodiscapacidad y
en los pacientes con Sindrome Down. Conocer de manera objetiva el nivel de apego de estos
pacientes ayudaria a estimar el riesgo de complicaciones y en un futuro tomar medidas que
ayuden a estos pacientes a mantener un apego adecuado y, como consecuencia, disminuir las
complicaciones cognitivas, conductuales y cardiovasculares, las cuales estan asociadas a mayor
mortalidad y costos en salud.

Existen pocos estudios a nivel mundial y ningln estudio en México que evalue el apego a
tratamiento con presion positiva en pacientes con Sindrome Down. Conocer el apego que esta
poblacidn tiene a este tratamiento
HIPOTESIS.

No requiere hipétesis por ser un estudio observacional.

OBJETIVO GENERAL.
Describir el apego objetivo a la terapia con presion positiva durante el suefio de los

pacientes pediatricos con Sindrome de Down atendidos en el Servicio de Medicina del Suefio del

Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias.

OBJETIVOS ESPECIFICOS:
Describir las principales dificultades que presentan los pacientes pediatricos con

Sindrome Down para mantener un apego adecuado a la terapia con CPAP.
Comparar el apego subjetivo descrito por los familiares de los pacientes contra el apego

objetivo obtenido de la informacion del equipo de presion positiva.
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Reportar estadisticas de uso y valores de apego reportados por los equipos de CPAP de

los pacientes con sindrome Down y Apnea Obstructiva del Suefio.

MATERIAL Y METODOS:
Lugar del estudio: Servicio de Medicina del Suefio del Instituto Nacional de Enfermedades

Respiratorias “Dr. Ismael Cosio Villegas”.

Descripcion de la poblacién de estudio: Pacientes con diagnostico de Sindrome de Down,

atendido en el Servicio de Medicina del Suefio del INER, durante el periodo de 01 de enero de

2018 hasta el 01 de mayo del 2024.

Criterios de inclusion:

Pacientes con diagndstico de Sindrome de Down y trastornos respiratorios del suefio,
atendido en la Clinica de Trastornos del Dormir del INER, durante el periodo de 01 de
enero de 2018 hasta el 01 de mayo del 2024.

Ambos géneros.

Mayores de 2 afios de edad.

Menores de 19 afios de edad.

Indicacion médica de uso de presion positiva durante el suefio.

Criterios de exclusion:

Pacientes fuera del periodo de estudio.
Paciente con Sindrome de Down y Trastorno respiratorio del dormir, sin indicacion de

uso de presion positiva durante el suefio.

Criterios de eliminacion

Pacientes con sindrome de Down sin trastorno respiratorio del dormir.
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Variable Definicidn operacional Nivel de Unidades
medicion

Uso >4 horas | Namero de noches en las cuales el paciente utiliza el |-Cuantitativa Numero
dispositivo CPAP durante al menos 4 horas. discreta de dias

% Uso >4 Proporcion de noches en las cuales el paciente utiliza |-Cuantitativa Porcentaje

horas el dispositivo CPAP durante al menos 4 horas continua
expresado en porcentaje.

Dias no Numero de noches en las cuales el paciente no usé el |-Cuantitativa Numero

usado dispositivo CPAP discreta de dias

P95 Presion |Presion de aire que el dispositivo CPAP proporciona |-Cuantitativa cmH20
el 95% del tiempo de su uso expresado en cmH20. continua

Fuga P95 Cantidad de aire que se escapa del dispositivo CPAP y | -Cuantitativa Litros/min
es detectado por el equipo durante el 95% del uso continua uto

IAH expresado en litros/minuto. Eventos/

Residual Cantidad de eventos respiratorios (apneas e -Cuantitativa hora
hipopneas) que ocurren por la hora del suefio mientras |continua

Total de dias |el paciente esta usando el dispositivo de CPAP. Numero
Periodo de tiempo en el que se evalua el apego a -Cuantitativa de dias

Uso diario  |tratamiento CPAP expresado en dias discreta Numero

promedio Tiempo total de uso del dispositivo CPAP dividido -Cuantitativa de horas
entre el nimero de noches en las que se utiliza el continua

Sexo dispositivo.
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La totalidad de las caracteristicas de la estructura -Cualitativa, Hombre /
reproductiva, funciones, fenotipo y genotipo, que nominal mujer
diferencian a los hombres de las mujeres
Edad Tiempo que una persona ha vivido, a contar desde que | Cuantitativa Afos
nacié. Numero de afios cumplidos de los participantes. |discreta cumplidos
Efecto Cualquier respuesta indeseable, no intencionada y Cualitativa Presente
adversoa | perjudicial que ocurra secundario al uso de la terapia | nominal / Ausente
CPAP con CPAP

PROCEDIMIENTOS PARA LA RECOLECCION DE INFORMACION, INSTRUMENTOS A
UTILIZADOS Y METODOS DE CONTROL DE CALIDAD DE LOS DATOS.

CAPTURA DE DATOS.

1. Se revisaron los expedientes de los pacientes con diagnostico de sindrome de Down.

2. Se obtuvieron los datos clinicos de los pacientes con Sindrome de Down con diagnostico

de trastorno respiratorio del dormir e indicacidon de presion positiva durante el suefio.

3. Una vez identificados los pacientes, se le realizo una llamada telefonica al familiar

responsable, para invitarlos a participar en el protocolo, explicando de manera breve el

mismo.

4. Enlos casos en los que el familiar acept6 ser participante, se programo una cita en el

instituto en donde acudieron acompanados por el paciente y con su equipo de presion

positiva.

5. Durante la cita se les pidié que leyeran y firmen el consentimiento informado para

autorizar su participacion en el mismo.
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6. Se aplico un cuestionario a los familiares con preguntas enfocadas a la percepcion del
apego a tratamiento con CPAP y posibles complicaciones del uso de la terapia con
presion positiva.

7. Una vez terminado el cuestionario, se descargaron los datos de su dispositivo de presion
positiva.

8. Posteriormente se agendo una cita subsecuente en el servicio de Medicina de Suefio, para
continuar con su seguimiento habitual.

9. Se introdujo la informacion recolectada en el programa SPSS para el inicio de analisis de

datos.

ANALISIS DE RESULTADOS.
Se realiz6 en el software IBM SPSS 23. Para el andlisis estadistico se us6 estadistica

descriptiva realizada de acuerdo con la variable y su comportamiento. Se realizaron
presentaciones graficas con el mismo principio. Para variables cualitativas se utilizaron
porcentajes y/o Chi cuadrada de Pearson, mientras que para variables cuantitativas se utilizaron

T de Student y medias.

IMPLICACIONES ETICAS
La presente investigacion es considerada investigacion sin riesgo. El estudio se condujo

de acuerdo con las normas éticas, el reglamento de la Ley General de Salud en Materia de
Investigacion para la Salud y con la declaracion de Helsinki de 1975, revisada en 1996 en
Sudafrica, asi como la buena practica clinica. 40

Este estudio se realiza en estricto apego a los lineamientos que dicta el Reglamento de la
Ley General de Salud en Materia de Investigacion para la Salud en su Titulo Segundo Capitulo |

Articulo 17 Categoria Il.
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Se revisaron un total de 24 expedientes de pacientes con Sindrome de Down atendidos en

la Unidad de Medicina de Suefio del INER en el periodo de 01 de enero de 2018 hasta el 01 de

mayo del 2024, de los cuales 15 pacientes cumplieron con los criterios de inclusion, de estos 2

rechazaron participar en el estudio y 1 no se pudo localizar.

Las caracteristicas generales de la poblacion se resumen en la tabla 1. La mediana de

edad fue de 10.5 afios, con un predominio del sexo masculino (66.7%). A la exploracion fisica;

todos los pacientes tenian macroglosia, 31.8% tenian un Mallampati 3y 4, y el 22.7% presentaba

hipertrofia amigdalina. La mediana del SaO2 despierto fue de 93%, mientras que el CO2

exhalado en vigilia fue de 38 mmHg.

Tabla 1.

Las caracteristicas generales de la poblacion.
Variable n=12
Edad
Hombres N,(%0)
Peso
Talla
IMC (kg/m2)
Frecuencia cardiaca (Ipm)
SpO2 despierto (%)
ETCO2 despierto (mmHgQ)
Mallampati 3y 4

Amigdalas 3y 4

Mediana (p25 - 75)
10.5 (6 — 16.5)
8(66.7%)

34.5 (19.0 — 63.7)
1.3 (1.14 - 1.46)
20.4 (14.1 - 27.9)
77 (68 - 98)

93 (92 - 94)

38 (34.5 - 38.5)

7 (31.8%)

5 (22.7%)
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En cuanto a los sintomas relacionados al suefio, las apneas presenciadas fueron el sintoma
mas reportado por lo cuidadores, presente en un 91.7% de los pacientes, seguido por el ronquido
(75%) y en menor frecuencia por somnolencia (41.7%). (Tabla 2)

Tabla 2.

Sintomas de suefio reportados por los cuidadores.

Sintomas de suefio n (%)
Dificultad para dormir 4 (33.3%)
Ronca 9 (75%)
Apneas presenciadas 11 (91.7%)
Somnolencia 5 (41.7%)
Parasomnias 4 (33.3%)
Dolor de extremidades 2 (16.7%)
Movimiento de extremidades 2 (16.7%)
Bruxismo 3 (25%)

Con respecto a los datos obtenidos de las polisomnografias, el tiempo total de suefio
registrado fue de 481.7 minutos (464.5 — 494.2 minutos), con una eficiencia de suefio de 95.6%
(88.6 — 96.5%), con una latencia a suefio de 3.5 minutos (1.1 — 9.3 minutos) y a suefio MOR de
155.2 minutos (69.5 — 200.5 minutos), y despertares después del inicio de suefio reportados de
17.5 min (12.7 — 38.2 min). En cuanto a la arquitectura del suefio, el porcentaje de N1 fue de
14.7% (11.3 — 21.5%), N2 38.3% (31.1 — 42.2%), N3 26% (20.7 — 41.3%) y suefio MOR de

16.6% (8.5 — 23.6%). Con un indice de alertamientos totales de 16e/n™ (9.9 — 42.1). (Tabla 3)



Tabla 3.

Variables de suefio de PSG.
Variable
Tiempo total de suefio min
Eficiencia %
WASO min
Latencia a suefio min
Latencia MOR min
Indice de alertamientos
N1 %
N2 %
N3%

R %

En cuanto a lo reportado a nivel respiratorio (tabla 4) se reporté una mediana de 22.5

Mediana (p25 - 75)

481.7 (464.5 — 494.2)

95.6 (88.6 — 96.5)
17.5 (12.7 - 38.2)
35(1.1-9.3)
155.2 (69.5 — 200.5)
16 (9.9 — 42.1)
14.7 (11.3 - 21.5)
38.3 (31.1 - 42.2)
26 (20.7 - 41.3)

16.6 (8.5 — 23.6)
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apneas obstructivas, 19.5 eventos de apneas centrales, 5 eventos de apneas mixtas y 134 eventos

de hipopneas, con un IAH de 41.3 e/h™L. Siendo los eventos mas frecuentes las hipopneas (74%),

seguidas por las apneas obstructivas (12.4%) y en mismo namero las apneas centrales y mixtas

(10.7%).
Tabla 4.
Variables respiratorias de la PSG.
Variable

IAH

Mediana (p25 - 75)

41.3 (27 - 77)



Apneas obstructivas
Apneas centrales
Apneas mixtas
Hipopneas

IDO

Sa02 promedio
Sa02 minima

T 88 total min

T 88%

T 90 total min

T 90%

TCO2 basal

TCO2 promedio
TCO2 maxima
TCO2 >=a 45 mmHg min

TCO2 >=a 45 mmHg %

44

22.5 (13.2 - 80)
19.5 (8.2 — 44.2)
5 (1 - 15)

134 (52.7 — 182.7)
37.5 (22 - 88)

91 (86 — 91.6)
76.5 (68.7 — 79.5)
45.6 (24 — 285)
11 (2.5 59.1)
57.8 (36 — 257.2)
23.9 (7.5 - 63.5)
39 (37— 41)
40.3 (36.4 — 41.5)
46.4 (43 — 48.3)
23 (0 - 60)

5(0-17)

De los 12 pacientes con indicacion de CPAP, solo 7 pacientes cuentan actualmente con
CPAP, sin embargo, en el ultimo mes 2 pacientes no lo han utilizado. Uno de los pacientes no lo
utiliza, debido a problemas de reflujo gastroesofagico, en tratamiento; mientras que los
familiares del segundo paciente que no utiliza el CPAP, no especifican la causa.

De los 5 pacientes que, si lo utilizaron el ultimo mes, la media de uso es 246.2 minutos,

es decir, 4 horas con 6 minutos, y el porcentaje de dias de uso mayor a 4 horas en el ultimo mes
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fue del 20%. La mediana de 1AH residual fue 3.6 e/h™*, con un minimo de 1.2 e/h"* y maximo de

e/ht. La mediana de fuga fue de 7.2 I/min, con solo un paciente presentando fuga grande (> 24

I/min). Respecto a la presion utilizada por los pacientes, la mediana es de 12 cmH20. (Tabla 5)
Tabla 5.

Apego objetivo al CPAP.

Variable Media Mediana Minimo Maximo
Uso diario promedio min 246.2  239.0 66.6 405.0

% de dias uso > 4 hrs 26.5 20 0.17 89

IAH residual 3.8 3.6 1.2 6.7
Fuga (I/min) 8.32 7.2 0 26
Presion 12.4 12.0 10 15

En cuanto a la adherencia al tratamiento reportado de manera subjetiva (336 minutos)
versus a lo obtenido de forma objetiva (informacion del dispositivo) (246 minutos), no hubo
diferencias en los minutos utilizados por noche (t (4) = 1.851, p >0.05). (Grafico 1)

Grafico 1. Comparacion del uso subjetivo y objetivo en términos de minutos de uso de

CPAP por hora de suefio.
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Respecto a las dificultades presentadas para mantener un apego adecuado de los 7
pacientes que cuentan con CPAP, los familiares de 3 pacientes (42.8%) refieren tener problemas
para encontrar una mascarilla de tamafio adecuado. Asi mismo los familiares de los 7 pacientes
han reportados efectos adversos con el uso del equipo, siendo la més frecuente resequedad de la
nariz (85.7%), sequido por fuga de aire (71.4%), e incomodidad por la mascarilla (57.1%).

De los 5 pacientes que no cuentan con CPAP, sus familiares refieren que estan dispuestas
a que el paciente utilice el equipo, sin embargo, no lo han podido adquirir por problemas
economicos. Es importante mencionar que de los pacientes que tienen CPAP, 3 de ellos (42.8%)

adquirieron su equipo a través de una donacion.

DISCUSION DE RESULTADOS.
Este trabajo de investigacion es el primer estudio en México que reporta el apego al

tratamiento con presion positiva continua en la via aérea en pacientes pediatricos con Sindrome
Down y Apnea obstructiva del suefio; Ademas, existen pocos datos a nivel mundial que nos
ofrezcas informacion similar a los obtenidos en este estudio.

Los resultados nos muestran que la principal dificultad reportada por los cuidadores para
mantener un apego adecuado fue el no encontrar una mascarilla de tamafio adecuado para el
paciente en el 42.8% de la poblacion (3 pacientes). Entre los pacientes que no cuentan CPAP, el
factor mas importante para no adquirir el equipo fueron motivos econémicos. Hasta donde
sabemos, no existen estudios que reporten estas variables, sin embargo, encontramos un estudio
cualitativo por Melissa S. Xanthopoulos, en el que se recabaron experiencias de cuidadores de 40
pacientes con Sindrome Down y apnea del suefio via telefonica. Los resultados reportaron
problemas con el acceso a suministros, lo que concuerda con nuestros hallazgos. Ademas,

reportaron complicaciones con la interaccion con el equipo médico y la compafiia de equipos, asi
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como la disposicion y capacidad del nifio para adaptarse a la terapia y mantener la mascarilla
durante toda la noche. (50)

Los efectos adversos mas frecuentes fueron resequedad en la nariz en 85.7% (6 pacientes)
seguido por fuga de aire con 71.4% (5 pacientes) e incomodidad por la mascarilla en 57.1% (4
pacientes).

Nuestro estudio obtuvo datos subjetivos del apego reportado por los cuidadores en
minutos de uso de CPAP por noche reportado en 336 minutos y los comparo con el apego
objetivo obtenido de la memoria del dispositivo el cual tuvo una media de 246 minutos. No se
encontraron diferencias significativas entre ambos tipos de apego. No existe otro estudio que
compare estas variables.

Reportamos las estadisticas de apego de los datos obtenidos del equipo de CPAP de nuestros
pacientes. Encontramos que, en nuestra poblacion, los pacientes no contaban con desaturacion ni
hipoventilacién durante la vigila. La mediana de edad fue de 10.5 afios. Nuestra poblacién no
contaba con pacientes obesos, aunque la mayoria entraba en el rango de sobrepeso de acuerdo al
IMC. En la polisomnografia diagnéstica previa al inicio de CPAP el indice de apneas e
hipopneas obtuvo una mediana de en 41.4 eventos/hr con predominio de eventos de hipopnea. La
mayoria de nuestros pacientes clasifica como apnea obstructiva del suefio grave. De los 12
pacientes a los que se indico terapia con CPAP sélo el 58.3% (7 pacientes) cuenta con CPAP.
Entre estos pacientes, se obtuvo una media de uso diario promedio de 246.2 minutos, lo que
indica un porcentaje de dias de uso mayor a 4 horas del 26.5%, cifra que no es suficiente para
considerar un apego adecuado al tratamiento. Solo el 41.6% de nuestra poblacion tuvo un uso

promedio mayor a 4 hrs/noche. La mediana de porcentaje de fuga fue de 7.2 I/min. Sélo se
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reportd fuga grande en 8.3% de los pacientes (1 paciente) y se reporto una interrupcion de la
terapia con CPAP en 2 pacientes 16.6%.

Jasneek Chawla (47) realiz6 una revision retrospectiva con una poblacion mas grande que
en nuestro estudio de 25 nifios con Sindrome Down en terapia con CPAP. Las edades de estos
pacientes fueron similares a nuestro estudio con una edad media de inicio de 8.4 afios. No se
reporta IMC en este estudio. El indice de apnea hipopnea se define como la cantidad de eventos
respiratorios (apneas e hipopneas) que ocurren por la hora del suefio en la polisomnografia previa
al inicio de CPAP. En su estudio la media del IAH fue de 23 eventos por hora (2.5-51.2 /h). Al
igual que en nuestro estudio, la mayoria de sus pacientes clasificaron como apnea del suefio
grave definida como un IAH mayor a 10 eventos por hora de suefio. Ellos definieron un apego
adecuado como un tiempo de uso por noche mayor a 4 horas, esta definicion fue cumplida por el
el 54.1% de su poblacién. En nuestro caso solo el 41.6% de nuestros pacientes obtuvieron este
resultado; Sin embargo, los resultados fueron muy similares. Se report6é una interrupcion de la
terapia en el 20% de su poblacion (5 nifios). Similar al 16% (2 pacientes) encontrados en nuestro
trabajo de investigacion. En este estudio no se reporté el porcentaje de fuga, el cual es un
parametro importante a tener en cuenta para valorar un adecuado tratamiento. Al igual que
nosotros, este trabajo concluy6 que los pacientes con Sindrome Down con apnea obstructiva del
suefio tienen un apego inadecuado.

I.Vanholder, (48) realizd una revision retrospectiva analizando las historias clinicas de
una cohorte de nifios con Sindrome Down y apnea obstructiva del suefio en un hospital
universitario en Bélgica. El objetivo fue evaluar la adherencia al tratamiento con CPAP y definir
los factores predictivos para cumplir el tratamiento. Este estudio fue presentado en el congreso

internacional de la European Respiratory Society, ain no disponemos de una versién de texto
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con los datos completos. Definieron éxito al apego a tratamiento como un uso de CPAP de al
menos 4 horas por noche en promedio durante 3 meses. Reportan un éxito global en el 79.5% de
su poblacién (31/39 pacientes). La cual es la mayor tasa de éxito reportada hasta este momento
incluyendo a los resultados de nuestro estudio con 41.6% de éxito de acuerdo con su definicion.
El uso promedio por noche en sus pacientes fue de 7 horas por noche (5.48-8.11), mientras que
en nuestra poblacion alcanzé 4.1 horas por noche (1.6-8.13). I. Vanholder reportd que existe una
mayor probabilidad de éxito al apego con CPAP en pacientes provenientes de una familia
nuclear (p=0.011), mayor numero de intentos de apego al tratamiento (P= 0.022) y una mayor
edad al inicio de la terapia (p=0.01). Datos que no obtuvimos en nuestro estudio, pero
consideramos importantes para futuras investigaciones.

A. Palm (49) realiz6 un estudio longitudinal de base poblacional en 64 pacientes de todas
las edades con sindrome Down y apnea del suefio que iniciaron tratamiento con CPAP entre julio
de 2010y marzo de 2018 en Suecia. Los datos de cada uno de estos pacientes se compararon con
5 controles con ausencia de sindrome Down u otro sindrome genético. Este estudio fue
presentado en el congreso internacional de la European Respiratory Society, ain no disponemos
de una version de texto con los datos completos.

Al igual que en nuestro estudio, los pacientes con Sindrome Down eran en su mayoria
clasificados con apnea del suefio grave (definido como IAH mayor a 10 eventos/hora) con un
promedio de IAH de 51.7 eventos por hora. Reportaron un tiempo de uso promedio de uso de 5.6
horas en pacientes con sindrome Down contra 5.5 horas en pacientes no sindromicos y un
porcentaje de uso mayor a 4 horas por noche en el 62% de sus pacientes con sindrome Down
conta un 65% en los pacientes control; Lo cual revela un mayor apego a la terapia contrastado

con nuestra poblacién que alcanzé un porcentaje de uso mayor a 4 horas por noche en 41. 6 %y
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un uso promedio de 4.1 horas por noche. Sin embargo, hay que considerar que en su estudio se
incluyeron a pacientes adultos lo cual pudo explicar este incremento en el apego. También
midieron escalas de somnolencia reportando una disminucién de este sintoma posterior al uso de
CPAP. En nuestro estudio no medimos escalas de somnolencia por la dificultad en la
interpretacion en los pacientes pediatricos con alteraciones cognitivas. Concluyeron que los
pacientes con sindrome Down tienen un apego similar a la terapia con presion positiva que los
pacientes no sindromicos. Dato que no obtuvimos en nuestro estudio.

Los datos obtenidos en el actual trabajo de investigacion nos revelan un inadecuado
apego al tratamiento con presion positiva continua de la via aérea en pacientes pediatricos con
sindrome Down y apnea obstructiva del suefio, datos que concuerdan con los estudios
encontrados en bases de datos ya antes descritos. Sin embargo, los estudios similares

encontrados son escasos.

CONCLUSIONES
Se describieron las principales dificultades que presentan los pacientes con Sindrome

Down para mantener un apego adecuado a la terapia con CPAP. EIl motivo econémico fue la
principal causa por la que algunos pacientes no cuentan con equipo CPAP referido por el 41% de
los pacientes estudiados. La falta de insumos en el mercado causa un impacto en el apego a esta
terapia ya que el 42.8% de la poblacion refirié no encontrar una mascarilla de tamafio adecuado
para el paciente. La incomodidad al uso de CPAP merma en el apego a tratamiento, se reportaron
efectos adversos en el 50% de los pacientes, los mas frecuentes fueron resequedad en la nariz en
85.7% (6 pacientes) seguido por fuga de aire con 71.4% (5 pacientes) e incomodidad por la

mascarilla en 57.1% (4 pacientes).
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Se comparo el apego subjetivo descrito por los familiares de los pacientes contra el apego
objetivo obtenido de la informacion del equipo de presién positiva concluyendo que no existe
una diferencia significativa en la percepcién del apego con los datos objetivos.

Se reportaron estadisticas de uso y valores de apego reportados por los equipos de CPAP
de los pacientes con sindrome Down y Apnea Obstructiva del Suefio, concluyendo que los
pacientes con sindrome Down y Apnea obstructiva del suefio no tienen un adecuado apego a
tratamiento con CPAP, debido a que se obtuvo un porcentaje de dias de uso mayor a 4 horas del
26.5%. Sélo el 41.6% de nuestra poblacion tuvo un uso promedio mayor a 4 hrs/noche. Solo se
reportd fuga grande en 8.3% de los pacientes (1 paciente) y se report6 una interrupcion de la

terapia con CPAP en 2 pacientes 16.6%.

FORTALEZAS DEL ESTUDIO
Este estudio es el primero en México que reporta la adherencia al tratamiento con presion

positiva en la via aérea de los pacientes pediatricos con Sindrome Down y apnea obstructiva del

suefio.

LIMITACIONES DEL ESTUDIO.
Una de las principales limitaciones de este estudio es el reducido niumero de pacientes;

Ademas el estudio fue realizado en un Unico centro, por lo que no es generalizable a otras areas

geogréficas.

AREAS DE INVESTIGACION.
En estudios futuros se podrian comparar las complicaciones a largo plazo de los pacientes

con y sin tratamiento. Ademas, se puede estudiar la efectividad de las intervenciones realizadas a

los pacientes para mejorar el apego a tratamiento.
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