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Puntos clave

Un episodio aparentemente letal (EAL) es un

suceso inesperado y brusco que impresiona de
gravedad al observador, quien cree que el nino puede
morir. Se caracteriza por una combinacion de signos
y sintomas: apnea central u obstructiva, cambios de
la coloracion (cianosis, palidez); del tono muscular
(hipotonia, hipertonia); sensacién de ahogo o nauseas.
Generalmente precisa de la intervencion de la persona
que le cuida para recuperarse.

. El sindrome de la muerte subita del lactante

~ (SMSL) es la muerte inesperada de un nifo
menor de 1 ano de edad, que carece de explicacion

a pesar de un estudio que incluya la historia clinica
previa del nino, el examen del lugar en que se produjo
el fallecimiento, asi como una autopsia completa,
realizada segun los protocolos establecidos.

. Sobre los nifos que han sufrido un EAL, se debe
~ incidir en las recomendaciones que la American
Association of Pediatrics (AAP) establece para
disminuir el riesgo del SMSL, igual que en la poblacion
general.

. Se ha demostrado que la monitorizacién no

" reduce la incidencia de SMSL en la poblacién
general; solo esta indicada en aquella poblacion que
se considere de riesgo; aquellos que han sufrido un
EAL, que necesitaron estimulo vigoroso o reanimacion
cardiopulmonar para recuperarse.

. Las pruebas diagnésticas tras un EAL deben

" individualizarse. La indicacion de pruebas
complementarias, asi como el tratamiento y

seguimiento posterior se establecera segun la situaciéon

clinica y antecedentes de cada caso.
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Introduccion

Un episodio aparentemente letal (EAL) se define como un
suceso inesperado y brusco en lactantes (generalmente me-
nores de 6 meses), que impresiona de gravedad al observa-
dor, quien cree que el nifio estd en situacién de riesgo vital,
y se caracteriza por una combinacién de signos y sintomas:
apnea, cambios en la coloracién (palidez o cianosis), en el
tono muscular (hipo o hipertonia), a veces sintomas asficti-
cos o nduseas'™. Suele precisar la intervencion de la persona
que le cuida, que va desde estimulo tictil suave, vigoroso, e
incluso reanimacién cardiopulmonar (RCP).

Esta definicién ha sido elaborada y consensuada por el
comité de expertos que en el afio 1986 participaron en la
“Reunién sobre apnea infantil y monitorizacién domici-
liaria” patrocinada por el Instituto Nacional para la Salud
y el Desarrollo Americano (NIH)!. En ella se sugirié des-
echar el término de “muerte stbita abortada” y similares, ya
que no se encontré hasta ese momento ninguna conexion
causal entre ambos procesos. Sirvié para ordenar una des-
cripcién previamente inconsistente, ofreciendo datos sobre
su incidencia, patogenia, estudio y tratamiento. Asimismo
establecieron las primeras recomendaciones en el uso de la
monitorizacién en el domiciliol.

En los siguientes 20 afios se ha progresado en su manejo,
pero sigue habiendo importantes incégnitas, en parte deri-
vadas de su misma definicién, que los diferentes autores uti-
lizan de forma estricta o amplia, asi como de la subjetividad
de un observador ajeno a la medicina, la persona que cuida
al nifio, en quien basamos en parte nuestro diagndstico. Ni
siquiera estd codificado en la Clasificacion Internacional de
las Enfermedades (CIE-9 y CIE-10). Todo ello hace que los
pediatras que nos ocupamos del manejo de estos nifios nos
sintamos en ocasiones intranquilos en la toma de decisiones.
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Epidemiologia

— Incidencia: es dificil de establecer, ya que las cifras pro-
ceden de los datos de nifios que acuden a servicios de urgen-
cias de hospitales, y no todos son llevados para su evaluacién
a dichos servicios, ademids de las dificultades de diagndstico.
En varios estudios realizados en EE.UU.* y Suecia® se ha
encontrado que del 0,2 al 0,9% de los recién nacidos sanos
ingresaron por haber sufrido un EAL. En un estudio pros-
pectivo’, metodolégicamente correcto, realizado en Austria®
entre 1993 y 2001, se obtuvo una incidencia de 2,46 por mil
nacidos vivos, en el mismo rango que los anteriores.

En estas publicaciones estin infravalorados los ingresos por
EAL, pues restringen los criterios diagnésticos, y descar-
tan los que se presentaron por cambios en el color, tono o
atragantamiento. Tampoco recogen aquellos en los que se
realizé un diagnéstico especifico como causa del episodio,
ya que en el alta figura este diagnéstico en lugar de EAL.
La edad de presentacion estd entre 1 semana y 2 meses, en gene-
ral més jévenes que en el sindrome de la muerte stbita del lactan-
te (SMSL), cuyo pico de incidencia se sitta entre los 2 y 4 meses.
— Sexo: las primeras publicaciones® daban un predominio
a los varones (1,6/1), pero estudios posteriores encuentran
una proporcién bastante similar, en torno al 53%.

Relacion entre episodio
aparentemente letal y sindrome
de la muerte sabita del lactante

Histéricamente, en los primeros afios de definicidn y es-
tudio del SMSL y de los EAL, se consideraba que ambos
procesos estaban relacionados de forma que el nifio que
habia presentado un EAL habria muerto si no se le hubiera
encontrado a tiempo; se le habia rescatado de una muerte
subita®’, de ahi los términos de muerte stbita abortada,
muerte stbita resucitada, nearmiss en término anglosajén.
Sin embargo, la mayoria de trabajos™*'° mas recientes su-
gieren una falta de causalidad entre ellos. De todas formas,
quedan pendientes algunas cuestiones; en diversas publica-
ciones se sefiala que un 7% de los nifios fallecidos de SMSL
habian sufrido previamente un EAL, e igualmente se sugie-
re un mayor riesgo de SMSL en nifios que han presentado
un EAL importante. Comparten algunos factores de riesgo,
pero son mds importantes las diferencias.

Factores comunes

— Comparten algunos de los factores de riesgo ambienta-
les: el habito tabdquico en la madre y entorno mds préximo
y la mayor frecuencia en invierno.

— Determinadas enfermedades que pueden dar lugar a una
muerte subita explicada (MSE) pueden también ser causa
de EAL. La MSE, desde el momento en que tiene una
causa, no entra en la definicién de SMISL, pero es necesario
descartar estas enfermedades en los nifios que presentaron
un EAL.

— Infecciones respiratorias en los dias previos.
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— Algunas otras alteraciones como apneas durante el suefio,
inmadurez del centro respiratorio e hipertono vagal podrian
ser compartidas.

Factores diferenciales

— La actuacién en toda la poblacién sobre los factores de
riesgo mds importantes asociados con el SMSL, fundamen-
talmente el cambio de posicién para dormir en la cuna de
prono a supino, lo cual ha disminuido la incidencia en todos
los paises en que se ha realizado, no ha conseguido sin em-
bargo descender la incidencia de EAL.

— Edad de presentacién: menor en los EAL (10 semanas
mas jovenes de promedio, durante el primero y segundo
mes). En el SMSL el pico de mayor incidencia estd entre
los 2 y 4 meses.

— Anomalias en el comportamiento de los nifios que sufren
un EAL, dificultades para la alimentacién, frecuentes regur-
gitaciones o signos de reflujo gastroesofagico.

Historia clinica

Las preguntas que nos hacemos ante un nifio que ha sufrido

un EAL son:

—Fue el episodio clinicamente significativo?

—;Existe alguna causa subyacente que amenace la vida del
nifio?

—:Se puede determinar qué lo produjo?

Se debe intentar responderlas mediante la anamnesis, la
exploracién y las pruebas complementarias que serdn indivi-
dualizadas para cada nifio.

Anamnesis

Aunque generalmente el nifio llegue bien al servicio de
urgencias del hospital, es esencial para la evaluacién, la
primera descripcién del suceso realizada por los padres, con
especial referencia a los datos siguientes.

Descripcién

— Estado de vigilia o suefio cuando sucedid, situacién del
niflo antes y después. Posicién en la cuna si estaba acostado
y posicién en la que colocan habitualmente.

— Duracién total del episodio.

— Relacién con la toma, con regurgitaciones o vémitos,
atragantamiento.

— Esfuerzo respiratorio durante el episodio. Conciencia,
mirada, movimientos convulsivos o de otro tipo, hipo o
hipertonia.

Historia anterior del nifio

— Procesos infecciosos previos en el nifio (fiebre, CVA o
bajas, diarrea, vémitos, tos).

— Embarazo, parto, prematuridad o patologia neonatal.

— Enfermedades anteriores, episodios previos.
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— Factores ambientales y familiares.

— Antecedentes de enfermedades o de episodios similares
en hermanos.

— Ambiente infeccioso epidémico familiar.

— Posibilidad de presencia de fuentes de CO, drogas o
cualquier otro tipo de téxicos.

— Ambiente tabiquico.

— Valorar la posibilidad de maltrato.

Exploracion

Debe ser realizada cuidadosamente ya que puede encontrarse
una causa que precise tratamiento urgente. Es frecuente que
cuando el nifio llegue a urgencias esté ya recuperado, pero no
siempre es asi, y puede presentar aspecto de enfermedad im-
portante, e incluso necesitar asistencia respiratoria inmediata.
En la inspeccién se deben valorar prontamente la colora-
cién, la perfusion, si hay dificultad respiratoria y el estado
de conciencia, asi como los ruidos respiratorios patolégicos
como estridor y el aspecto séptico.

Se debe realizar auscultacién cardiaca y pulmonar y pulsos
periféricos. También se deben valorar visceromegalias y rea-
lizar una exploracién neurolégica. Buscar obstruccién respi-
ratoria alta, restos de alimento o secreciones en vias aéreas
superiores. Signos sospechosos de maltrato.

Diagnostico diferencial

Una amplia variedad de entidades puede producir este
sindrome. En la tabla 1 se resefian los diagndsticos y la fre-
cuencia con la que se han encontrado en diferentes estudios

publicados de EAL.

Protocolo de estudio: nifios
que sufrieron un EAL

Junto con la anamnesis y exploracién intentaremos dar
respuesta a las preguntas planteadas ante un nifio que ha
sufrido un EAL. Se puede considerar un primer nivel
(tabla 2), que se debe realizar inicialmente para después,
segun los sintomas y situacién clinica, realizar un segundo
nivel (tabla 3). Lo mds importante es la valoracién del ni-
fio después de una anamnesis y exploracién cuidadosas. En
la figura 1 se plantea un algoritmo de actuacién que puede
ayudar en la toma de decisiones.

Es importante tener en cuenta que en los diversos estudios
publicados difieren desde los criterios de diagnéstico para la
inclusion de los casos como las pruebas realizadas'™", que
van desde un protocolo estricto a un nimero y tipo variable
segun los autores. Algunos trabajos han analizado el rendi-
miento diagndstico obtenido, y encuentran que es muy bajo
en relacién con la cantidad de estudios realizados'*, por
ello no se puede en este momento sistematizar un estudio
que se deba practicar en todos los nifios, sino que siempre
debe ser individualizado, dependiendo de la sintomatologia
y la situacién del nifio en el momento de ser atendido, asi
como sus antecedentes personales previos y familiares'®!.
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Tabla 1. Diagndstico diferencial de episodio aparentemente letal

Idiopético (50%)

Gastrointestinales (30-50% de los casos con diagnéstico)
RGE, vélvulo, invaginacion, anomalias deglucién, ofras
anomalias gastrointestinales

Neurolégico (aproximadamente 30%)

Trastornos convulsivos, sangrado del SNC, alteraciones
neurolégicas que afectan a la respiracion (malformaciones
del tronco del encéfalo, sindrome de Budd-Chiari), reflejos
vasovagales, hidrocefalia, infeccion del SNC, malfuncién
del drenaije ventriculoperitoneal, tumores

Respiratorio (20%)
Afectacién respiratoria (infeccién, VRS, Pertussis,
micoplasma, croup, neumonias)

Apnea obstructiva del suefio, espasmos del sollozo

Alteraciones del control de la respiracién (prematuridad,
hipoventilacién central)

Hipertrofia adenoidea, anomalias de las cuerdas vocales,
laringotraqueomalacia

Obstruccién de la via aérea por malformaciones,
aspiracién de cuerpo exirafio

Cardiacas (5%)
Arritmias, intervalo QT largo, sindrome de Wolff-
Parkinson-White

Cardiopatia congénita, miocarditis, miocardiopatia

Anomalias metabélicas (< 5%)

Enfermedades congénitas del metabolismo, alteraciones
electroliticas o endocrinas

Infecciones

Sepsis, meningitis, botulismo infantil, infeccion del tracto
urinario

Maltrato infantil (< 5%)

Munchéusen por poderes (sofocacién, envenenamiento
intencionado, sobredosis medicamentosa, maltrato fisico,
traumatismos craneales, ahogamiento

Otros

Alergias alimentarias, anafilaxia, medicacién
(prescripcién, caducados, herboristeria)

Hiperplasia adrenal congénita, deshidratacién, acidosis
renal

RGE: reflujo gastroesofégico; SNC: sistema nervioso central; VRS: virus
respiratorio sincitial.

Tratamiento

— Tratar la etiologia, si se ha realizado un diagnéstico espe-
cifico, como causa del episodio.

— Instruir a todos los padres en las recomendaciones actua-
lizadas de la AAP para evitar el SMSL'. Es muy importan-
te que esas normas se amplien a todos los cuidadores de los
nifios (guarderias y familiares).

— Administrar tratamiento con metilxantinas puede benefi-
ciar a los nifios con apnea de la prematuridad o de la infancia.
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Tabla 2. Protocolo de estudio del episodio aparentemente letal en
el primer nivel

Monitorizacién ingresado (neumocardiogramal)
Gasometria

Hemograma, PCR, glucosa, calcio, fésforo, magnesio,
iones

Funcién hepética
Radiografia de térax, ECG

Valorar estudio infeccioso: VRS, Pertussis, hemocultivo,

LCR

ECG: electrocardiograma; LCR: liquido cefalorraquideo; PCR: proteina C
reactiva; VRS: virus respiratorio sincitial.

La mejor eleccién es la cafeina, con un perfil de eficacia y se-
guridad probada en este grupo de pacientes. Se debe conocer
sin embargo que empeora los sintomas de reflujo gastroeso-
fagico.

— Introducir en un programa de monitorizacién domici-
liaria a los nifios considerados de riesgo. Las indicaciones
figuran en el siguiente punto.

— Entrenar a los padres en técnicas de RCP. Darles pautas
claras frente a las alarmas del monitor, y hacer que lleven
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Tabla 3. Protocolo de estudio del episodio aparentemente letal en
el segundo nivel (nirios seleccionados)

Amonio, léctico, pirGvico

Estudio de metabolopatias

Estudio de deglucién, esofagograma
pHmetria esofégica

EEG

Ecografia cerebral

Ecocardiograma

Holter

Polisomnografia

EEG: electroencefalograma.

un diario donde anoten en qué situaciones se produjeron las
alarmas.

— Valorar la monitorizacién cardiorrespiratoria en el domi-
cilio, estableciendo los parimetros adecuados para la edad
cronolégica y gestacional.

— Seguir adecuadamente a estos pacientes, ofreciéndoles
apoyo médico, técnico y psicolégico continuado.

SOSPECHA DE EAL

CRITERIOS DE EAL

Si

Historia sugestiva

Factores de riesgo GENERAL

Exploracién: causa

MALO

ESTABILIZARLO: CIP
Suero, O,, monitorizacién, glucemia
capilar, gasometria, ECG, radiografia
térax. Valorar: segon situacién 22 nivel.

NO

Historia no sugestiva

Observacién
valorar: suefo, vigilia 'y
tomas monitorizacién

Sat. O,

Ter nivel: Sat. O,, glucemia
capilar, gasometria, ECG,
radiografia de térax,
hemograma, iones, Ca, PCR
Valorar segin clinica cribado

Repeticién No nuevos episodios
episodio, anomalia Situacién clinica

infeccioso (LCR), hemocultivo, en exploracién normal
VRS, Bordetella Control de la
ansiedad
: : Disponibilidad de
NO MEJORIA MEJORIA pediatra
INERESE) 2N L INGRESO PLANTA / MONITORIZACION / COMPLETAR ESTUDIO ALTA

Figura 1. Algoritmo de actuacion en el episodio aparentemente letal. CIP: cuidados intensivos pedidtricos; EAL: episodio aparentemente
letal; ECG electrocardiograma; LCR: liquido cefalorraquideo; PCR: proteina C reactiva; Sat. O, saturacion de oxigeno; VRS virus

respiratorio sincitial.
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Programa de monitorizacion
domiciliaria de niiios de riesgo

La evaluacion del riesgo no se refiere al SMSL, ya que en la
actualidad no hay evidencia de ningun indicador que permita pre-
decir el SMISLY, pero su uso es conveniente en las enfermedades
que se apuntan a continuacion, no por tener un riesgo aumentado
de SMSL, sino porque pueden incrementar el riesgo de muerte
stibita por otras causas”, utilizindolos como alarma que nos avise.

Indicaciones
Los siguientes lactantes se pueden considerar de riesgo:

— EAL.

— Hermanos de victimas de SMSL.

— Apnea idiopitica de la infancia.

— Nifios con traqueotomias o anomalias anatémicas que
afecten a su via aérea.

— Sindrome de hipoventilacién alveolar.

— Prematuros con apneas sintomiticas.

Valorar en:

— Displasia broncopulmonar.
— Malformaciones faciales.
— Dificultad en la ingesta.

Protocolo de actuacién

— Consentimiento informado a los padres.

— Ficha de seguimiento: anotar todas las incidencias.

— Instrucciones ante las alarmas. Reanimacién cardiopul-
monar bdsica.

— Revisiones cada mes inicialmente, después cada dos hasta
la retirada.

Pariametros del monitor

— Alarma de apnea: 15-20s.

— Alarma de bradicardia: limites segtin edades (tablas 4y 5).
— Registro de apnea: 10-15 s.

Interpretacion del registro del monitor

El monitor estd programado para que se registre desde 30 a
60 s antes del episodio y de 10 a 30 s después. Existen muchas
falsas alarmas que se distinguen de las reales examinando las
curvas del registro. La mayor parte de los episodios registrados
consisten en apneas centrales (70%), que pueden ser con o sin
bradicardia, a veces estin precedidas de sefiales irregulares. Se
encuentran bradicardias aisladas en el 30% de los episodios.

Criterios para retirar el monitor

— Ausencia de sintomas, apnea, cianosis, no repeticién de
episodios ni alarmas reales del monitor en 2 meses.

— Normalizacién en el neumocardiograma.

— En los hermanos de victimas de SMSL, se espera a que
tengan una edad superior en 2 meses a la del fallecimiento
del hermano.

— Valorar la posibilidad de dejarlo en los nifios con epi-
sodios graves hasta los 6 meses, edad en la que declina el

mayor riesgo de SMISL.
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Tabla 4. Pardmetros: bradicardia en nivios a término

Edad en meses Frecuencia cardiaca (lat./min)

<1 80
1-3 70
3-12 60

Tabla 5. Pardmetros de bradicardia en prematuros

Edad posconcepcional en semanas  Frecuencia cardiaca (lat./min)

< 40 100
40-44 80
> 44 Nifio a término (usando la

edad corregida)

Conclusion

El EAL es un cuadro clinico de dificil interpretacién y
diagnéstico, ya que existe un gran abanico de posibilidades
etiolégicas que se debe descartar, en ocasiones de gran rele-
vancia clinica, mientras que en otras, aun sin diagndéstico, la
evolucién del nifio es normal. Por ello es fundamental una
evaluacién precisa de cada caso para no hacer pruebas exce-
sivas pero a la vez no dejar de establecer ningin diagnédstico
importante.
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